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I l l
PRESENTACION Y AGRADECIMIENTOS
Cuando se juzga una Tesis Doctoral, suele ser norma que los
miembros del tribunal comenten, en sus deliberaciones, las 
conveniencias, méritos y excelencias de las Tesis expérimentales
frente a las Tesis clmicas.
Esta consideracion fue valorada por nosotros al plantearnos la 
realizacion de nuestra Tesis Doctoral, sobre todo disponiendo de
numerosas facilidades para realizar un trabajo experimental, tanto 
por tener a nuestra disposiciôn las instalaciones del Centro donde 
trabajamos, como por contar con el apoyo y colaboracion de un
grupo de profesionales y amigos que ya ha realizado importantes 
aportaciones a la neuropatologia experimental.
Sin embargo, a los que a la vez sufrimos y disfrutamos de una 
Neurocirugia que es, ante todo y sobre todo, un contacto diario con 
nuestros pacientes y su enfermedad, nos résulta mas gratificante, 
aunque tal vez mas incomodo, reconsiderar criticamente nuestras 
actuaciones terapeuticas, aprender de ellas y de las de los demas, y 
plantearnos actitudes futuras para el mejor manejo de nuestros 
enferm os.
Es por ello por lo que, a pesar de todo, hemos querido presentar 
como Tesis Doctoral, un trabajo que recoge y analiza nuestra 
experiencia personal, y la de aquellos que nos ban ayudado, en un 
campo de la Neurocirugia sujeto a continua controversia, como es el 
de los tumores de la region pineal.
La complejidad del tema, con obvias discrepancias de criterios 
diagnosticos y terapeuticos, nos ha obligado a una exhaustiva 
revision de la bibliografia existente, unica forma de poder sumar 
experiencias y de poder establecer como ciertos aquellos datos que.
IV
en la mayor parte de las series publicadas, no pasan de ser meras 
impresiones por el corto numéro de casos evaluados.
Admitimos de entrada la posible critica de que bien poco podemos 
aportar al conocimiento de un tema clmico, sobre el que personas 
autorizadas publican cada dia nuevos datos, en numéro que super a 
ampliamente nuestra capacidad de lectura. No obstante, creemos 
que el objetivo prioritario de una Tesis Doctoral no debe ser hacer 
magnifie as aportaciones, sino mas bien obtener la experiencia y el 
rigor cientifico necesarios para poder manejar las variables
biolôgicas a las que nos enfrentamos en nuestro trabajo cotidiano, al 
objeto de extraer de ellas conclusiones y ensenanzas para nuestras 
actuaciones futuras.
En base a este planteamiento, hemos rechazado la oportunidad, 
también a nuestro alcance, de analizar una serie de casos manejados 
en su totalidad por un ünico neurocirujano, o cuando menos por un 
ünico grupo de ellos, pues esto podria tener el riesgo de que, 
indirectamente, el présente trabajo pudiera convertirse en una 
simple alabanza o critica al buen o mal hacer quirürgico de un
determinado Servicio.
Por el contrario, hemos querido recoger casos procedentes de dos 
diferentes Servicios, manejados a veces con distintos criterios, e 
incluso algunos (los manejados personalmente por la autora del 
trabajo) sin un claro criterio establecido.
Somos conscientes de que la incorporacion de nuestros casos a la 
serie neuroquirurgica de la Clinica Puerta de Hierro, puede privar a 
esta ultima de conocer, por el présente trabajo, sus resultados
reales en el manejo de los tumores de la region pineal, pero
creemos que ello puede servir como factor de correcciôn, ante el 
hecho de que la amplia experiencia de la Clinica Puerta de Hierro en 
estas lesiones, obviamente no es representativa de la que poseemos 
en la mayor parte de los servicios neuroquirùrgicos de nuestro pais.
En cuanto a las personas que han hecho posible la realizaciôn del 
présente trabajo, queremos agradecer en primer lugar al Prof. 
Gonzalo Bravo, que nos haya permitido utilizar parte de su enorme 
experiencia personal, ya que la mayor parte de los pacientes 
analizados en la présente Tesis proceden de su Servicio.
En segundo lugar quiero agradecer a mi maestro, el Prof. D. Pablo 
Peraita Peraita, no solo mi formaciôn neuroquirurgica, sino sobre 
todo, sus ensenanzas de humildad y de autocritica en el desempeno 
de nuestra especialidad.
La Dr a. Magallôn, del Servicio de Radioterapia Oncologica de la 
Clinica Puerta de Hierro, nos ha proporcionado importantes datos 
sobre el seguimiento de los pacientes incluidos en nuestro estudio.
Igualmente, el Dr. Estrada, del Servicio de Endocrinologia de la 
Clinica Puerta de Hierro, nos ha facilitado numerosos datos de la 
evaluaciôn endocrinologica de los pacientes.
A los Profs. Santiago Coca y Santiago Oya he de agradecer su ayuda 
en algunos de los aspectos anatomopatolôgicos del présente trabajo, 
que han sido llevados a cabo en el laboratorio de neuropatologia del 
Hospital Central del Ejército del Aire y en el Centro de Microscopia 
Electrônica de la Universidad Complutense.
Por ultimo, de un modo especial, he de agradecer al Prof. Vaquero 
su inestimable estimulo para llevar a cabo nuestro trabajo. Sin su 
direcciôn y constante supervision, en los ültimos très anos, esta 
Tesis nunca se hubiera realizado.
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" Never succeeded in exposing a
pineal tumor sufficiently well to 
justify an attempt to remove it".
(Harvey Cushing, 1932).
" It is better to have a living
patient, restored to good health, whose 
diagnosis lacks the stamp of certainty 
the microscope provides, than it is to 
have beautiful microphotographs from 
postmortem specimens"
(Leo M. Davidoff, 1967).
" With the use of the operating
microscope, a variety of malignant as 
well as benign lesions of the pineal 
region can be excised safely"
(Edward A. Neuwelt, 1984)
I. IN T R O D U C C IO N
Las primeras descripciones acerca de la pineal, o epifisis, parecen 
deberse a HEROFILO DE ALEJANDRIA (325-280 a J.C.), quien supone 
que este organo funcionaria como un esfmter que régula los 
pensamientos. La situacion anatomica de la pineal controlaria el 
paso de substancia desde el III al IV ventriculo. Esta substancia 
seria el "neuma psychicon" o "spiritus animalis", que procédé por 
transformacion, en los ventriculo latérales, del "neuma zooticon" o 
"spiritus vitalis", que, presente en la sangre es trasladado al cerebro 
por el corazon y grandes vasos.
GALENO (130-200) llama a la epifisis "konarium", ya que, al menos 
en algunos mamiferos, tiene forma de pina, atribuyéndole la funcion 
de una glandula linfatica. El término sobrevive en la denominacion 
de "nervios conarios" con que se conocen los nervios de la epifisis. 
La palabra pineal dériva del latm "pinea", que significa pina.
VESALIO (1515-1564) describe la topografia de la pineal. 
DESCARTES (1596-1650), en su libro "De Homine" considéra la 
pineal como el lugar donde reside el alma y senala que en su 
interior se separan de la sangre pequenas particulas que, tras 
transformarse en "espiritus animados", se distribuyen por el sistema 
ventricular, a los nervios huecos de la periferia del organismo. 
Pensaba que estos "espiritus animados" representaban un fluido que 
constituia el principio psiquico y somâtico, y en el que residia la 
capacidad imaginativa y la consciencia.
DRELINCOURT, en 1717, es el primero en describir una pineal 
aumentada de tamano.
La primera descripcion de un tumor pineal parece deberse a BLANE 
(1800), pero la histologia de esta tumoraciôn es desconocida. Es en 
1875, cuando WEIGERT descubre un teratoma de la region pineal, 
siendo este el primer tumor de esta zona bien documentado. En 
1889, HEUBNER publica el caso de un nino con un tumor de la region 
pineal que presentaba signos de desarrollo sexual prematuro, y en 
1896, GUTZEIT describe la asociacion de un teratoma pineal con 
m aduracion precoz de génitales externos, relaciôn que se
confirmaria posteriormente, en otras observaciones (Von FRANKL- 
HOCHWART, 1909; PELLIZI, 1910).
La primera publicacion de un tumor cursando con hipogenitalismo 
se debe a NEUMANN (1901). En 1906, ASKANAZY describe un 
coriocarcinoma de la region pineal asociado a desarrollo sexual 
precoz, pensando que esta se debe a la secrecion de sustancias 
quimicas por el tumor.
El primer intento de extirpacion de un tumor pineal parece deberse 
a HORSLEY (1905) utilizando, sin éxito, un abordaje infratentorial 
supracerebeloso, por lo que, tras su experiencia, recomienda la via 
supratentorial. En 1911, KRAUSE aconseja la via infratentorial 
supracerebelosa. BRUNNER, tras utilizar esta via de abordaje en 
1911, emplea por vez primera, en 1912, el abordaje transcalloso.
En el mismo ano, MARBURG emite la hipotesis de que la pineal es 
un organo endocrino que inhibe la funcion del hipotâlamo y, por 
tanto, del sistema reproductor. El mismo MARBURG, en 1930, otorga 
el nombre de pubertad precoz al smdrome clmico que se caracteriza 
por desarrollo precoz de ôrganos sexuales primaries y secundarios, 
y que tiene lugar, preferentemente en varones, en asociacion con un 
tumor de la region pineal.
En 1917, Me CORD y ALLEN, administran extractos de pineal a 
anfibios, observando que se produce un aclaramiento de la piel.
En 1921, DANDY publica su experiencia en très casos de tumor 
pineal utilizando la via transcallosa.
En 1925, HORRAX y BAILEY comienzan las descripciones histolôgicas 
de los tumores pineales.
Se atribuye a PEET (1927) el primer éxito quirürgico en un paciente 
al cual se le extirpé totalmente un tumor fibroso y que fue sometido 
posteriormente a radioterapia. Sin embargo, parece ser que KRAUSE 
ya habia presentado, en 1913, ante la Sociedad Médica de Berlin, un
nino de 10 anos de edad, al que, 6 meses antes, le habfa extirpado 
un tumor pineal de 4 cm de diâmetro (PENDL, 1984).
En 1931, Van WAGENEN emplea, para el abordaje de la region 
pineal, la via transcortical transventricular. En 1932, FOERSTER 
utiliza un abordaje occipital, ya propuesto también por TANDLER y 
RANZI, en 1920. En el mismo ano, COOPER publica su pequena serie 
de quistes de la region pineal.
En 1944, RUSSELL senala que los hasta entonces llamados 
"pinealomas" son en realidad teratomas atipicos, y en 1947, 
FRIEDMAN, los denomina germinomas, término que ha obtenido 
general aceptacion.
En 1948, TORKILDSEN aconseja la derivaciôn ventriculo-cisternal 
como método paliativo, en lugar de la cirugia directa, de las 
neoplasias del III ventriculo.
En 1950, HORRAX recomienda el tratamiento conservador para los 
tumores de la region pineal, con descompresion y radioterapia.
En estos anos, los resultados del tratamiento quirürgico son 
desalentadores. RUSSELL y SACHS, en 1943, recogen una mortalidad 
del 90 %, DANDY (1945), del 20 %, RAND y LEMMEN (1953), del 70 
%, y RINGERTZ y COLS. (1954), revisando la serie de OLIVECRONA, 
encuentran una mortalidad quirürgica del 58.8 %.
Durante las décadas de los 50 y 60 se produce un gran avance en el 
conocimiento de la bioquimica, farmacologia y endocrinologia de la 
glândula pineal. Se demuestra que la pinealectomfa tiene efecto 
gonadotrôfico en roedores (SIMONNET y COLS, 1951; KITAY, 1954) y 
que los extractos de la pineal tienen un efecto antigonadotrofico 
(WURTMAN y COLS, 1959, 1961).
Se comprueba también que la estimulaciôn luminosa ejerce una 
accion gonadotrofica (WURTMAN y COLS, 1961; FISKE, 1941) y la 
oscuridad, un efecto contrario (FISKE, 1941). En 1958, LERNER y 
COLS., aislan y caracterizan una supuesta hormona pineal, a la cual
llaman melatonina.En 1959, LERNER y CASE demuestran que la 
melatonina aclara la piel de los anfibios. Tras la publicacion de estos 
trabajos, parece evidente que la melatonina es la hormona 
antigonadotrofica pineal, bloqueando su administracion los efectos 
de la pinealectomia (WURTMAN y AXELROD,1965). En 1961, 
WURTMAN y COLS., senalan que la pineal ejerce sus efectos a través 
de la hipofisis, y en 1966, CLEMENTI y COLS., y en 1968 FRASCHINI 
y COLS., deducen de sus trabajos que esta accion sobre la hipofisis se 
ejerce a través de centros hipotalâmicos, tal vez por inhibicion de la 
smtesis y liberaciôn de RF.
Durante los anos 60 y 70, la alta mortalidad de la cirugia de los 
tumores pineales (del 38 al 60 %) la baja mortalidad de las 
derivaciones de LCR (del 0 al 8 %) y los buenos resultados obtenidos 
en muchas series con la radioterapia, llevan a muchos autores a 
defender un tratam iento  conservador para estos tum ores 
(CUMMINS y COLS., 1960; POPPEN y MARINO, 1968; DE GIROLAMI y 
SCHMIDEK, 1973; SUNG y COLS, 1978; WARA y COLS, 1979, etc.).
En 1964, WURTMAN y COLS., y en 1966, WURTMAN y KAMMER 
observan produccion de melatonina en pinealomas. Los trabajos de 
MASOPUST y COLS. (1968) y de GOLDSTEIN y COLS (1974), 
demuestran que los tumores germinales malignos (carcinoma 
em brionario, tum or del seno endoderm al) y los tumores 
trofoblâsticos y germinales con componente trofoblâstico, producen 
elevaciôn de alfa-feto-proteina y de hormona gonadotropina 
coriônica, y basândose en ellos, se publican series de tumores 
germinales intracraneales y pineales, en los que existe un aumento 
de estas sustancias (N0RGAARD-PEDERSEN y COLS, 1975, 1978; 
YOSHIKI y COLS, 1976; HAASE y N0RGAARD-PEDERSEN, 1979), 
demostrândose su valor como marcadores del tumor del seno 
endodermal, del coriocarcinoma y del carcinoma embrionario.
En esta misma linea, UCHIDA y COLS. (1981) y SHINODA y COLS. 
(1985) demuestran que la fosfatasa alcalina placentaria puede ser 
un marcador histolôgico para los germinomas.
Una nueva era en el tratamiento de los tumores de la regiôn pineal 
comienza alrededor de 1968, cuando la introduccion del microscopio 
quirürgico establece un cambio radical en la cirugia de la region 
pineal. Desde entonces, los avances en las técnicas neuroanestésicas 
y la introduccion de nuevas tecnologias, han permitido reducir la 
mortalidad quirürgica de los tumores de la region pineal al 0 - 10 %, 
y debido a ello, en la actualidad, numerosos autores recomiendan el 
abordaje quirürgico directo a estas lesiones, como ya habian hecho 
SUZUKI e IWABUCHI en 1965, aün con una mortalidad del 16 %.
Por otra parte, la clasificacion de los tumores de la region pineal, 
propuesta por RUSSELL y RUBINSTEIN, en 1971 y RUBINSTEIN, en 
1972, ha permitido normalizar la nomenclatura y por consiguiente, 
el estudio de estos tumores.
En la actualidad, el reto de los tumores de la region pineal es 
conseguir un diagnôstico radiolôgico y bioquimico previo a la 
cirugia, asegurar los buenos resultados de esta, cuando se hace 
necesaria, sentar un pronôstico para cada tipo histolôgico de tumor 
y mejorar la supervivencia.
1.1. ASPECTOS ANATOM ICOS Y FISIO LO G ICO S DE LA 
GLANPULA FINE AL.
I.l.a. ANATOM IA
En el hombre, la glândula pineal esta situada debajo del esplenio del 
cuerpo calloso, suspendida debajo de este, entre los dos colliculos 
superiores de la lamina cuadrigémina. Su tamano aproximado es de 
7-8 mms de longitud por 4-6 mms de ancho y su peso aproximado, 
de 20-25 cg.
Tiene forma de pina, debiendo considerar en ella una parte anterior 
o cuerpo, una parte anterior o base, y una parte posterior o vértice. 
Se relaciona cranealmente con el rodete del cuerpo calloso, 
caudalmente con los tubérculos cuadrigéminos, y a ambos lados, con 
los plexos coroides del III ventriculo, a los que esta unida por 
numerosos tractos conjuntivos y vasculares. En la base de la pineal 
se délimita un fondo de saco, que constituye el rémanente del 
receso embrionario del III ventriculo. La pared o laminilla superior 
de este fondo de saco se encuentra en relaciôn con la comisura 
habenular, y la pared, o laminilla inferior, con la comisura posterior. 
El vértice de la pineal esta dirigido hacia atrâs, y queda libre en el 
espacio subaracnoideo de la cisterna cuadrigémina.
La tela coroidea inferior del III ventriculo tapiza la glândula y deja 
un espacio libre en su base y tercio medio posterior, donde se situa 
el receso suprapineal.
La pineal estâ unida al resto del Sistema Nervioso, desde el punto de 
vista anatômico, por un conjunto de fasciculos (anteriores, medios e 
inferiores). Los fasciculos anteriores parten de la laminilla anterior 
de su base y se dirigen hacia el triângulo de la habénula, bordean el 
tâlamo ôptico y, llegados a la extremidad anterior del tâlamo, se
mezclan con los pilares anteriores del trigono, descendiendo con
ellos hasta la sustancia gris de la base del cerebro. Los fasciculos 
medios nacen también de la laminilla anterior de la base de la 
pineal, y tras rodear el borde superior de la comisura blanca 
posterior, desaparecen en el espesor del tâlamo ôptico. Los 
fasciculos inferiores se desprenden de la laminilla inferior de la 
base de la glândula, descienden por delante de la comisura blanca 
posterior y terminan en el tâlamo ôptico.
Por otra parte, la pineal se encuentra relacionada con importantes 
estructuras vasculares, como son la vena de Galeno, las venas 
cerebrales internas y las venas de Rosenthal, cuya necesaria 
preservaciôn durante cualquier abordaje quirürgico plantea, a 
veces, importantes problemas técnicos.
De este modo, podemos resumir, a grandes rasgos, que la glândula
pineal ocupa una regiôn de dificil acceso quirürgico, entre el III
ventriculo, cuerpo calloso, cerebelo y tectum mesencefâlico.
En cuanto al desarrollo ontogénico, la pineal de los mamiferos se 
forma a partir de una evaginaciôn del techo posterior del III
ventriculo, entre la comisura habenular, rostralmente, y la comisura 
posterior, caudalmente. Es por ello por lo que se considéra que la 
pineal es de origen epitalâmico. La capa neuroepitelial que forma 
su esbozo primitivo proliféra, originando lôbulos y seudofoliculos, y 
se mantiene durante algün tiempo una luz central, derivada del 
receso del III ventriculo (KAPPERS, 1960) y cuya permanencia en el 
adulto ha sido relacionada con la posible apariciôn de quistes gliales 
(VAQUERO Y COLS., 1988).
El mesenquima em brionario que rodea el esbozo pineal en 
formaciôn, va a originar bandas de tejido conectivo y de vasos 
sanguineos, que pronto van a crecer entre los cordones celulares y 
seudofoliculos de la glândula. Con estos tractos van a penetrar 
fibroblastos y otras células del conjuntivo, situândose dentro de la 
cubierta leptomenmgea que darâ origen a la câpsula de la glândula.
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En algunos animales, como en el hamster, la glândula pineal adulta 
consta de dos partes: una situada profundamente, en relaciôn con el 
techo del III ventriculo, y otra dorsocaudal, en posiciôn superficial, 
conectândose ambas partes por una delgada banda de tejido 
conectivo. Esta disposiciôn de esbozos glandulares separados, puede 
ser reconocida, con mayor o menor dificultad, en la mayor parte de 
los mamiferos, incluyendo al hombre. En el conejo se ha comprobado 
la existencia de un esbozo sacular, formado a partir de la pared 
ventricular, al que se une, dorsal y lateralmente, durante el 
desarrollo ontogénico, un nuevo esbozo también de origen 
ventricular, pero esta vez de la regiôn habenular (TURKEWITSCH, 
1937).
En el ser humano se puede reconocer, durante el desarrollo 
embriolôgico, un esbozo anterior, que invade parcialmente a otro 
esbozo de localizaciôn mâs posterior (HULSEMANN, 1971), 
realizândose la diferenciaciôn estructural de forma anâloga a como 
tiene lugar en los mamiferos con esbozo ünico.
En la pineal fetal de los mamiferos se encuentran dos tipos de 
células, distribuidas en mosaico. En la parte central de la glândula 
se encontrarian, sobre todo, células grandes, poligonales y poco 
cromôfilas. Estas células estarian rodeadas de bandas de células mâs 
pequenas, de disposiciôn mâs apretada y fuertemente cromôfilas. Se 
ha considerado que este segundo tipo celular puede representar 
una forma inmadura de las células grandes, ya que se han descrito 
tipos celulares intermedios y, por otra parte, las células pequenas 
parecen desaparecer durante la infancia.
Desde el punto de vista microscôpico, la pineal adulta estâ limitada 
por una câpsula conectiva, de la que parten tabiques que separan el 
parénquima pineal en diverses lôbulos y por los que penetran vasos 
sanguineos.
DEL RIO HORTEGA (1932) describiô dos tipos de células en la pineal 
adulta humana. Un primer tipo celular, con nücleo claro y nucleolo 
evidente, y un segundo tipo celular, con nücleo oscuro, de cromatina
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homogeneamente distribuida y citoplasma estrellado. Como quiera 
que las células mâs numerosas eran las de nücleo claro, se establecio 
que éstas serian las célu las p ineales parenquim atosas, 
considerândose las células de nücleo oscuro, como de naturaleza 
neuroglica, probablemente de origen astrocitario. Posteriormente, 
con su tincion del carbonato de plata, se puso de manifiesto que las 
tipicas células pineales presentaban finas prolongaciones que 
terminaban en expansiones en forma de maza, sobre todo a partir 
de los 8 anos de edad. La interpretacion de estas células, para RIO 
HORTEGA, fue que constituian un tipo especial de células amacrinas, 
y a ellas se les aplicô pronto el término de "pinealocitos".
La e structura del pineal ocito, hoy bien establecida en base a los 
datos aportados por la microscopia electrônica, muestra un nücleo 
de aspecto variable: esférico, oval, lobulado o con entrantes. En el 
citoplasma se aprecia reticulo endoplâsmico, tanto de tipo liso como 
rugoso, un aparato de Golgi prominente y numerosas mitocondrias, 
muchas de ellas de matriz densa. Son caracteristicos los procesos 
citoplasm âticos, algunos de considerable longitud, que suelen 
terminar, en forma de maza en los espacios pericapilares. Segün las 
distintas especies, parece haber una cierta variabilidad en cuanto a 
la mayor o menor proximidad que estas terminaciones establecen 
con respecto a la luz de los vasos sanguineos.
La demostraciôn ultraestructural en los pinealocitos de estructuras 
sinâpticas anâlogas a las de los fotorreceptores de la retina, junto 
con la ocasional apreciaciôn de cilios, ha supuesto un importante 
apoyo a las teorias filogenéticas, que serân comentadas mâs 
adelante, y que relacionan la pineal de los mamiferos con un ôrgano 
neurosensorial (WARTENBERG, 1968). Pueden encontrarse también 
en los pinealocitos, cuerpos mioides anâlogos a los de los 
fotorreceptores de la retina.
Las células intersticiales de la pineal son sobre todo de tipo 
astrocitario. Su nümero es relativamente alto en la especie humana 
y muestran ya una clara diferenciaciôn citolôgica hacia las dos 
semanas de gestaciôn.
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Ocasionalmente se aprecian células de tipo conjuntivo, sobre todo en 
relaciôn con los tractos que provienen de la câpsula, y linfocitos, 
bien formando conglomerados o bien como infiltrados linfocitarios 
dispersos (CALVO y BOY A, 1984). Excepcionalmente se han descrito 
fibras musculares, de tipo estriado (QUAY, 1959; KAPPERS, 1960).
No es infrecuente la demostraciôn en la pineal de pequenos quistes, 
tal vez en relaciôn con comunicaciones mâs o menos abortivas con 
el III ventriculo (quistes primaries) o formados en zonas de gliosis 
(quistes secundarios), siendo mâs frecuentes estos ültimos en 
sujetos de edad avanzada.
Los "acervuli" (arenilla cerebral, cuerpos arenâceos o cuerpos 
psam om atosos) son pequenos depôsitos ca lcâreos que 
frecuentemente se identifican en el interior de la pineal, pero que 
también podemos encontrar en otros lugares, como la comisura 
habenular, plexos coroides, etc. Su presencia se ha relacionado con 
una cierta involuciôn, aumentando con la edad del individuo. Estas 
estructuras, que parecen relacionarse histolôgicamente con zonas de 
acümulo astrocitario, contienen calcio, magnesio, hierro y fôsforo, y 
presentan una estructura similar a la de la hidroxiapatita.
En cuanto al aporte sangumeo de la glândula pineal, éste procédé 
de ramas de las arterias cerebrales posteriores, que penetran en la 
epifisis por toda su superficie. En el interior de la glândula, las 
arteriolas discurfen por los tabiques conectivos, para formar luego 
una fina malla de vascularizaciôn entre las células parenquimatosas. 
Tanto las arteriolas como los capilares muestran, a nivel 
ultraestructural, espacios perivasculares anâlogos a los que 
presentan diversas glândulas endocrinas. La sangre postcapilar es 
recogida por vénulas y venas que drenan principalmente a las 
venas cerebrales internas. En algunos animales, como en el conejo, la 
estructura glandular puede protruir dentro de los senos venosos 
transversos, encontrândose su envoltura pio-aracnoidea inmersa en 
el flujo sangumeo.
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Con respecto a la inervacion de la glandula pineal, debemos destacar 
que esta recibe inervacion aferente a expensas de fibras autonomas 
periféricas, siendo en su m ayoria fibras postganglionicas 
noradrenérgicas que se originan en el ganglio cervical superior. Gran 
parte de ellas, amielmicas, penetran en la glandula siguiendo el 
trayecto de los vasos sanguineos y discurren por los espacios 
perivasculares y pericapilares, donde muchas de ellas terminan. 
Otro grupo importante de fibras, postganglionicas, de naturaleza 
simpatica, penetran en la glandula a través de los llamados "nervios 
conarios", demostrados en el hombre por REITER en 1981. Estos 
nervios conarios son unas estructuras pares y simétricas, que llegan 
al polo posterior de la pineal procedentes del tentorio y pueden 
contener fibras tanto mielmicas como amielmicas. Llegados al 
extremo caudal de la glandula, se ramifican dentro del parénquima 
y terminan entre los pinealocitos, aunque no llegan a establecer con 
ellos contactos de tipo sinaptico, o bien terminan en los espacios 
pericapilares.
La evidencia de que existe en la pineal una inervacion de tipo 
simpâtico fue obtenida ya por CAJAL (1911) en el raton, al ver que 
la extirpacion de ambos ganglios cervicales superiores, iba seguida 
de la desapariciôn de fibras nerviosas en la glândula. Estos datos 
fueron luego ampliamente completados por las observaciones de 
KAPPERS (1960, 1965).
Por otra parte, se ha obtenido evidencia de que existe ademâs, al 
menos en algunas especies, como el conejo y el mono, una 
inervacion de tipo parasimpâtico (ROMIJN, 1973, 1975; KENNY, 
1961). En este sistema, las fibras colinérgicas preganglionicas 
probablemente se originen en el nücleo salivario superior y dejan el 
tronc o cerebral siguiendo el trayecto del facial, para discurrir luego 
con el nervio petroso superficial mayor, donde pueden sinapsar con 
células nerviosas que forman pequenos acümulos en su trayecto. 
Las fibras colinérgicas, parasimpâticas y postganglionicas, originadas 
de estas ültimas células, alcanzarian la pineal, en parte siguiendo el 
trayecto de los vasos, y en parte siguiendo el trayecto y distribucion 
de los nervios conarios. Autores como BARGMANN (1943) han
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demostrado como las fibras postganglionicas parasimpâticas pueden 
terminar entre las células pineales, sin hacer sinapsis con ellas, o 
bien en los espacios pericapilares.
Parece un hecho probado que las fibras nerviosas descritas llevan 
a la pineal informacion fundamentalmente de tipo sensorial, a 
través de un camino indirecte que se iniciaria en el aparato visual, 
concretamente en la retina (PEVET, 1981; GOLDMAN y D ARROW, 
1983). La primera parte de este camino séria el llamado tracto 
retino-hipotalâmico (MOORE y KLEIN, 1974), al parecer présente en 
todos los mamiferos superiores (MOORE-EDE y COLS, 1982) y 
encargado de llevar informacion visual al nücleo supraquiasmâtico 
del hipotâlamo. Es posible que también llegue a este nücleo algün 
tipo de informacion visual, siguiendo el trayecto del tracto ôptico y 
cuerpos geniculados latérales. Se ha senalado que la activaciôn de 
este sistema retino-hipotalâm ico se hace mâs facilmente con 
estfm ulos lum inicos con determ inada longitud de onda, 
concretamente con la observaciôn de luz verde (WURTMAN y 
MOSKOWITZ, 1977).
El nücleo supraquiasmâtico parece actuar como un marcapasos, 
perm itiendo la llegada de estfmulos lumfnicos a la pineal 
(WAINWRIGHT, 1981) y estâ formado por un par de grupos de 
neuronas pequenas localizadas en el hipotâlamo ventral anterior, 
inmediatamente dorsal al quiasma y a cada lado del receso ôptico 
del III ventriculo. Cada nücleo supraquiasmâtico recibe inervaciôn 
bilateral, siendo la mâs importante la de origen contralateral, 
cruzândose las fibras a nivel del quiasma ôptico. Parece ser que la 
mayor parte de informaciôn es recibida en las zonas ventral y 
lateral del nücleo.
La segunda parte de la via nerviosa que une la retina con la pineal 
serfa multisinâptica e indirecta (MOSKOWITZ y WURTMAN, 1977; 
KAPPERS, 1976). En primer lugar, se realizan conexiones sinâpticas 
entre el nücleo supraquiasmâtico y el hipotâlamo lateral. Se sabe 
también que existen eferencias desde los nücleos supraôpticos al 
hipotâlamo posterior (SWANSON y COWAN, 1975) y, a través de un
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haz diencefâlico, al tâlamo y al tegmentum mesencefâlico. 
Igualmente, es conocido que desde el tegmentum mesencefâlico 
descienden fibras relacionadas con les reflejos pupilares. Desde el 
hipotâlamo, se emiten fibras hacia el tronco cerebral, viajando tal 
vez con las fibras del fasciculo longitudinal medial. Las proyecciones 
descendentes llegarian al asta intermedio-lateral de la médula 
espinal, desde donde las fibras preganglionicas alcanzan el ganglio 
cervical superior.
E studios con perox idasa han m ostrado que las fibras 
posganglionicas, originadas en la médula espinal, proceden sobre 
todo de los segmentos C8 a D5 y que el 25 % de las neuronas de 
origen podrian no pertenecer al asta intermedio-lateral (RANDO y 
COLS, 1981). Parece establecido que desde el ganglio cervical 
superior, las fibras postganglionicas de este sistema alcanzan la 
pineal, siguiendo el trayecto de los nervios conarios.
En el hombre se comprobado recientemente la existencia de una via 
retino-quiasmâtica, cuyo funcionamiento es independiente de la 
correcta funcion del nervio optico (SADUN y COLS., 1984). Estos 
datos concuerdan con observaciones expérimentales que muestran 
como la ablacion de los nücleos supraquiasmâticos alteran la 
secreciôn circadian a de serotonina pineal, pero este efecto no es 
logrado con la destrucciôn de las cintillas opticas o de las radiaciones 
opticas. For otra parte, en pacientes cuadripléjicos, con interrupciôn 
de las fibras simpâticas descendentes a nivel medular, se ha 
comprobado que se producen cambios en la fisiologia de la glândula 
pineal y que concomitantemente se alteran las fases del sueno, lo 
que sugiere una cierta funcion de la pineal en el sueno, como 
comentaremos mas adelante (KNEISLEY y COLS., 1978). For otra 
parte, se ha senalado que la administraciôn de betabloqueantes 
altera la fisiologia pineal, lo que va a favor de la existencia, en el ser 
humano, de un cierto control beta-adrenérgico de la funcion de esta 
glândula (WETTERBERG, 1979).
En eu an to al significado filogenético de la glândula pineal, parece 
estar aceptado que représenta la modificaciôn de un ôrgano
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fotosensorial, presente en animales inferiores, y en el que la 
adaptacion evolutiva ha permitido una especializacion de tipo 
neuroendocrino, regulada aün de algùn modo por los estimulos 
lummicos.
Es conocido que en el tubo neural pueden desarrollarse estructuras 
fotosensibles a lo largo de su trayecto, pero en el curso de la 
evoluciôn, a través de un proceso de encefalizaciôn se restringe la 
zona productora de estructuras fotosensibles, primero en el 
arquencéfalo, mas tarde en el prosencéfalo y, por ultimo en el 
diencéfalo, que queda asi convertido en la ùnica zona capaz de 
producir estructuras fotorreceptoras: ojos latérales y medial,
representando este ultimo una estructura epitalâmica localizada en 
un defecto oseo craneal, de localizaciôn dorsal y s agitai.
A lo largo de la evoluciôn, cuando el dermatocrâneo se cierra, los 
ôrganos sensoriales mediales sufren un proceso de atrofia con 
respecto a su funcion fotosensorial, adquiriéndo paulatinamente una 
funcion endocrina, indirectamente relacionada con la estimulaciôn 
lummica. Los ojos se van a formar como evaginaciones que desde el 
III ventriculo contactan con la plaça ectodérmica superficial, 
formândose asi los ojos latérales y el sistema epifisario, a nivel 
epitalâm ico.
El ôrgano parapineal, u ojo parietal de los reptiles, esta situado entre 
la comisura habenular y el ôrgano pineal, en sentido ventrodorsal. 
Su funciôn puede ser fotosensorial o secretora, dependiendo de las 
distintas especies. Entre el ôrgano parapineal y la comisura 
posterior queda situada la epifisis, de funciôn sensorial primero y 
endocrina después, y perteneciente al sistema diencefâlico.
Desde el punto de vista embrionario, el cuerpo pineal, se desarrolla 
como una evaginaciôn vesicular o como un brote compacto, desde la 
pared dorsal ependimaria del diencéfalo. Cuando existe una 
evaginaciôn vesicular, hay una clara comunicaciôn con el III 
ventriculo, que generalmente se cierra en el curso del desarrollo 
ontogénico, aunque a veces se mantiene de forma permanente en el
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animal adulto, como ocurre en algunos teleôsteos y en los anuros. Es 
un hecho caracterîstico que la luz de comunicaciôn con el ventriculo 
se va reduciendo progresivamente segùn ascendemos en la escala 
filogenética.
En los petromizontes (ciclostomos) tanto el cuerpo pineal como el 
cuerpo parapineal desarrollan estructuras oculares, exhibiendo la 
epifisis un haz de fibras que se extiende hasta la comisura posterior, 
asi como una conexiôn con el ganglio habenular izquierdo.
En el caso de los anuros, se reconoce un haz de fibras nerviosas 
mielmicas que se extiende desde el ôrgano frontal (ojo parietal poco 
desarrollado) hacia el saco dorsal, en el periostio del techo craneal, o 
bien se dirige hacia el ôrgano pineal, uniéndose a los axones de los 
nervios epifisarios para formar un haz comùn (tractus pinealis). 
Desde este ultimo par ten fibras hacia la comisura posterior, en 
intima relaciôn con el ôrgano subcomisural.
En los quelonios, la epifisis contiene dos tipos de células: células 
ependimarias de sostén y células seudosensoriales que muestran 
sim ultaneam ente estruc tu ras fo to rrecep to ras y estructu ras 
glandulares con polaridad secretora vascular. Existen también 
células ganglionares que muestran uniones neurosensoriales tipicas 
con las prolongaciones basales de las células sensoriales.
En ranas y peces existen axones que, partiendo del complejo pineal, 
recorren el tâlamo dorsal, el ganglio de la habénula, la regiôn 
pretectal, el techo ôptico, el ôrgano subcomisural y la sustancia gris 
periacueductal mesencefâlica.
En anfibios y reptiles parece probada la conducciôn hacia la pineal 
de impulses eléctricos originados por estimulos luminosos, y parece 
ser que estos estimulos inhiben la descarga de células pineales de 
naturaleza sensorial. Es conocida también la presencia de 
melatonina y de los enzimas que la sintetizan en la pineal de los 
anfibios.
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En los vertebrados no mamiferos la pineal présenta neuronas 
sensoriales. Los axones de estas neuronas forman haces que entran 
en la comisura habenular, en la comisura posterior o en ambas, 
desconociendose su lugar de terminacion.
En fetos de ovejas y conejos se ha comprobado la existencia de un 
nervio de localizaciôn caudal, en el piano medio sagital, que se desde 
la glândula pineal discurre por el espacio subaracnoideo y finaliza 
en la zona dorsal del ôrgano subcomisural.
En el mono y en el gato se ha comprobado la presencia de 
conexiones entre la pineal y el ârea habenular, asi como con la 
comisura posterior, formando estas ultimas conexiones un tracto 
nervioso bien definido.
Tanto en los ôrganos pineales de funciôn fotorreceptora, como en los 
de funciôn glandular, los diferentes tipos de células se desarrollan a 
partir de una matriz ependimaria. La ulterior diferenciaciôn en 
direcciôn a un ôrgano sensorial o a una glândula endocrina se lleva a 
cabo gracias a un desarrollo y a un patrôn de proliferaciôn de los 
elem entos celulares. A partir de las células prim ordiales 
neuroepiteliales se desarrollan dos tipos de células: uno de ellos 
madurarâ hasta convertirse en células astrocitarias y el otro se va a 
convertir en los tipicos pineocitos o pinealocitos, formando nidos y 
cordones sôlidos dentro de la matriz glial y con tendencia a mostrar 
prolongaciones hacia los vasos sangumeos.
Durante el desarrollo filogenético, la estructura de las células 
fotorreceptoras de la pineal cambia a lo que ha sido llamado célula 
fotorreceptora secretora rudimentaria, capaz de sintetizar sustancias 
como la melatonina. Mâs tarde, y a medida que tienen lugar cambios 
estructurales, esta célula se hace exclusivamente secretora y 
desaparecen las células con morfologia de neuronas sensoriales.
Este proceso ha sido comprobado en los lagartos y en diversas aves, 
donde se ha observado que junto con células fotorreceptoras 
existen, en un momento determ inado del desarrollo, tanto 
elementos secretores como neuronas de tipo sensorial.
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Cuando las células nerviosas faltan de la estructura de la glândula 
pineal, desaparecen los haces pinealofugales y en vez de una 
inervaciôn  p inealofugal, aparece una inervaciôn de tipo 
pinealopetal, a cargo de fibras periféricas autonômicas.
En la pineal de los mamiferos no hay células fotorreceptoras ni 
células sensoriales. En casi todos ellos la glândula pineal contiene 
tan solo pinealocitos con una funcion secretora y estâ inervada 
exclusivamente por el sistema nervioso autônomo, de forma que el 
ôrgano es indirectamente fotosensitivo (BARDASANO, 1978).
I.l.b. FISIO LO G IA
Posiblemente el mayor avance en el conocimiento de la fisiologia de 
la glândula pineal debamos relacionarlo con el descubrimiento, en 
1958, por LERNER y COLS, de que a partir de extractos de este 
ôrgano se puede aislar una sustancia de tipo hormonal. Esta 
sustancia, que pronto recibiô el nombre de melatonina (LERNER y 
CASE, 1959), se identified con el compuesto quimico, senalado ya por 
Me CORD y ALLEN (1917) en extractos pineales, y que podia aclarar 
la piel de los anfibios.
La melatonina, o N-acetil-5-metoxitriptamina, es una indolamina 
con un peso molecular de 232 daltons (LERNER y COLS., 1959). Su 
precursor es el triptôfano, el cual puede ser captado del plasma por 
los pinealocitos.
La mayor parte del triptôfano captado por los pinealocitos es 
utilizado para la smtesis de indolaminas, pero una pequena cantidad 
es destinado a la smtesis proteica. En condiciones normales, el 
triptôfano es hidroxilado, en el interior del pinealocito, formândose 
5-hidroxi-triptôfano, gracias a la actuaciôn de una enzima, la 
triptôfano-hidroxilasa.
El 5-hidroxi-triptôfano es descarboxilado por una descarboxilasa 
aromâtica, pasando a 5-hidroxi-triptamina o serotonina. En muchos
20
mamiferos, esta sustancia se encuentra en la region pineal en 
niveles muchos mâs altos que en cualquier otra region del cerebro. 
Dentro de la glândula pineal, la serotonina se produce solo en los 
pinealocitos y se localiza en pequena proporciôn en las 
terminaciones nerviosas adyacentes a ellos.
La enzima N-acetil-transferasa convierte la serotonina en N-acetil- 
serotonina, la cual se transforma en melatonina mediante la 
hidroxil-indol-orto-m etil-transferasa (HIOMT).
La norepinefrina, que es liberada a nivel de las terminaciones 
nerviosas que existen en la pineal, se fija en receptores de 
membrana de los pinealocitos, activando la adenil-ciclasa, que va a 
transformar el ATP en AMPc, el cual activa a la N-acetil-transferasa. 
De esta forma, los aumentos de N -acetil-transferasa van a 
condicionar un aumento en la smtesis de melatonina.
Ademâs de receptores beta-adrenérgicos, sabemos que la pineal, al 
menos en roedores y bôvidos, contiene receptores de tipo alfa- 
adrenérgico y al sistema alfa receptor guanosin-3-5-monofosfato 
cfclico se le ha atribuido la desensibilizaciôn de los receptores beta- 
adrenérgicos.
Todo el sistema de smtesis de melatonina parece ser iniciado como 
consecuencia de estimulos nerviosos que llegan a la pineal por 
fibras beta-adrenérgicas postgangliônicas simpâticas procedentes 
del ganglio cervical superior, que a su vez descargan durante la 
oscuridad, siendo la luz un estimulo inhibitorio de todo el sistema.
La mayoria de la melatonina elaborada por la pineal es 
metabolizada, a nivel hepâtico, formândose N-acetil-serotonina.
Por otra parte, los niveles de serotonina de la glândula pineal 
parecen mostrar un ritmo circadiano, con un pico cerca del mediodia 
y un descenso râpido a la caida de la noche (QUAY, 1963). Este ritmo 
persiste de forma autonoma, aun cuando los animales estén en 
oscuridad permanente o sean sometidos a enucleaciôn de ambos 
ojos (SNYDER y COLS., 1965).
21
Sin embargo, la iluminacion constante aboie el ritmo circadiano de 
serotonina, e igualmente lo hace la extirpacion bilateral del ganglio 
cervical superior. Por otra parte, si se cambia el ritmo luz-oscuridad 
de los animales de experimentacion, también se invierte el ritmo de 
produccion de serotonina.
La N-acetil-transferasa también muestra un ritmo circadiano, que es 
inverso al de la serotonina. Este ritmo es autônomo en oscuridad 
constante (GOLDMAN y DARROW, 1983; KLEIN y WELLER, 1970), 
pero se interrumpe por la iluminaciôn mantenida o por la 
extirpaciôn bilateral del ganglio cervical superior.
Sustancias como el dibutiril-AM Pc y diverses agonistas y 
antagonistas beta-adrenérgicos, pueden sustituir la influencia que la 
luz o la oscuridad ejercen sobre la producciôn de la N-acetil- 
transferasa.
El nivel de N-acetil-transferasa cae al final de la fase ritmica de 
oscuridad, antes de iniciarse la fase lummica del ciclo circadiano, lo 
que sugiere la existencia de algün inactivador de la misma.
Es posible que los ritmos circadianos en la producciôn de serotonina, 
N -acetil-transferasa , N -acetil-sero tonina y m elatonina estén 
producidos por las diferencias diurnas en la liberaciôn de 
adrenalina, y a reconocidas en 1974 por BROWNSTEIN y AXELROD.
El aumento de la descarga de noradrenalina durante la noche, 
estimula los receptores beta-adrenérgicos, provocando el aumento 
de la smtesis de N-acetil-transferasa, al activar el sistema adenil- 
ciclasa. Debido a este aumento de actividad de la N-acetil- 
transferasa, la cantidad de serotonina disminuye, mientras que la N- 
acetil-serotonina aumenta, provocando como resultado, un aumento 
de melatonina (KLEIN, 1973).
Los receptores beta-adrenérgicos exhiben un ritmo circadiano en su 
sensitividad y la sensitividad pineal puede depender del grado y de 
la duraciôn del estimulo (FRIEDMAN y COLS., 1984).
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En el ser humano, la respuesta a la luz es cualitativamente similar a 
otras especies (LEWY y COLS, 1980). La luz artificial brillante 
suprime la secreciôn nocturna de melatonina, pero este efecto no se 
logra si la luz es de poca intensidad.
Por otra parte, en sujetos ciegos, se han observado diferentes tipos 
de ritmos de secreciôn de melatonina (LEWY y COLS., 1980). 
Algunos sujetos presentan un ritmo mâs o menos cotinuo, mientras 
que otros solo segregan durante el dia (SMITH y COLS., 1981).
La m elatonina de la glândula pineal, sangre, LCR, zonas 
extrapineales y receptores de melatonina, muestran generalmente 
ciclos durante el dia y los niveles de melatonina en la glândula 
pineal y en el suero, muestran, en el caso de los vertebrados, una
elevaciôn en los momentos de oscuridad, tanto si el animal es diurno
como si es de actividad nocturna.
La cantidad media diaria de melatonina varia considerablemente de 
unos sujetos a otros, siendo por lo general de 10 a 30 ng por cada 
intervalo de 8 horas, pero se mantiene constante en cada sujeto. 
Invariablemente, entre las 23 y las 7 horas del dia, tiene lugar el 
60-70 % de la secreciôn. Las pequenas variaciones respecto de estas 
cifras podrian obedecer a variaciones de edad, sexo, raza, 
calcificaciones del parenquima pineal, estado endocrinolôgico, etc. En 
mujeres jôvenes, parece detectarse una mayor secreciôn de
melatonina antes de o durante la menstruaciôn (WETTERBERG y 
COLS., 1976).
Ademâs del pico de secreciôn nocturna de melatonina, se desconoce 
si hay una secreciôn constante, a lo largo de las 24 horas, aunque en 
algunos sujetos despiertos, parece haberse confirm ado esta
posibilidad (WEINBERG y COLS., 1979; WEITZMAN y COLS., 1978).
Por otra parte, la secreciôn nocturna de melatonina también tiene 
momentos de mayor cuantia (BIRKELAND, 1982). Asi, se han visto 
picos en el momento de despertar espontaneamente y, por el 
contrario, en los periodos de sueno REM, parece haber una caida en 
la secreciôn, aunque estas observaciones han sido cuestionadas.
23
Ante la observaciôn de que la ablacion pineal no élimina por 
completo la melatonina circulante, se ha planteado la existencia de 
fuentes de melatonina extrapineales, demostrândose captaciôn local 
o smtesis en el hipotâlamo y tronc o cerebral de diversas especies, 
incluyendo el hombre (KOPP y COLS., 1980; PANG y BROWN, 1983; 
S ALL ANON y COLS, 1982). También ha sido demostrada en el nervio 
periférico humano (LERNER y COLS., 1959) y, por técnicas de 
inmunohistoquimia, en el nücleo supraquiasmâtico, glândula de 
Harder, retina e intestine, al mismo tiempo que se han hallado en 
estos sitios las enzimas necesarias para su smtesis.
Probablemente la melatonina no se almacene en la glândula pineal, 
sino que tal vez se segrega de forma inmediata por difusiôn, y aün 
no se conoce con exactitud si la secreciôn es a la sangre o al LCR. Se 
sabe que, al menos en la rata, se libera a la circulaciôn sanguinea, y 
de hecho, en gran numéro de mamiferos se ha comprobado que la 
concentraciôn plasmâtica de melatonina es superior a la del LCR 
(REPPERT y COLS., 1980).
Se acepta por numerosos autores que aproximadamente el 75 % de 
la melatonina estâ ligada a la albümina plasmâtica (CARDINALI y 
COLS., 1972), pero tanto la fracciôn libre como la ligada a las 
proteinas plasmâticas, pueden pasar râpidamente al LCR desde la 
sangre, tras acumularse en los plexos c oroide s (PARDRIDGE y 
MIETUS, 1980; SMULDERS y WRIGHT, 1980).
En la especie humana, los niveles de melatonina también son mâs 
altos en la sangre que en el LCR ventricular o lumbar (ARENDT y 
COLS., 1977; TAN y KHOO, 1981), lo que apoya la hipôtesis de una 
secreciôn primaria al torrente sangumeo. La administraciôn oral 
conlleva un marcado aumento de melatonina tanto en el plasma 
como en el LCR, sin embargo la relaciôn plasma/LCR es la misma, 
tanto en sujetos que reciben la hormona como en sujetos control, y 
tampoco parece detectarse un gradiente entre el LCR de las 
cistemas basales y el LCR lumbar.
24
Se conoce también que la melatonina atraviesa la placenta, y que se 
puede transferir al recién nacido a través de la leche materna 
(REPPERT y KLEIN, 1978),
Desde el punto de vista de las relaciones entre la pineal y el sistema 
endocrino, se ha comprobado que la pinealectomia, en ratas 
prepuberales expuestas a condiciones normales de iluminaciôn, va 
seguida de un aumento en el peso de los ovarios y del utero, 
apreciândose una apertura precoz de la vagina (SIMONNET y COLS., 
1951; KITAY, 1954; WURTMAN y COLS., 1959). Segùn ROTH (1965), 
la pinealectomia en ratas machos puberales, provoca aumento del 
peso y tamano de las vesiculas séminales y de la prôstata, mientras 
que la influencia sobre el peso de los testiculos parece ser 
contradictoria (THIEBLOT y BLAISE, 1963; THIEBLOT, 1965; 
KAPPERS, 1976). Todos estos efectos descritos, parecen ser 
réversibles si tras la pinealectomia se realizan implantes de tejido 
pineal en la câmara anterior del ojo.
En ratas adultas, el extracto de la pineal provoca anestro 
(WURTMAN y COLS., 1959; WURTMAN y COLS, 1961) y en cobayas 
se ha observado retraso o incluso supresiôn de la apertura vaginal, 
detenciôn en la maduraciôn del crecimiento folicular, retraso del 
primer estro en ratas y ratones jôvenes y disminuciôn en el peso de 
las vesiculas séminales y de la prôstata, en los animales adultos.
En 1961, WURTMAN y COLS, demostraron que el efecto 
antigonadotrôfico de la pineal se ejerce por via pituitaria anterior, al 
adm inistrar extractos pineales a ratas hipofisectomizadas cuyo 
tamano ovârico normal estaba mantenido por FSH exôgena. En estos 
animales, la administraciôn de extractos pineales no mostraron 
ningùn efecto, mientras que si tuvieron efecto en animales control 
no hipofisectomizados.
Por otra parte, la prolongaciôn del periodo diario de luz y la 
iluminaciôn continua, causan un aumento del peso del ovario en 
diversos animales de experimentaciôn, y un estro precoz (FISKE, 
1941; WURTMAN y COLS., 1961; FISKE y COLS., 1962). Bajo estas
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condiciones, el contenido pineal de serotonina y lipidos decreciô, asi 
como el peso de la glândula (FISKE y COLS., 1960; WURTMAN y 
COLS., 1961; QUAY, 1961; QUAY y HALEVY, 1962; QUAY, 1963). 
Igualmente, decreciô el tamano de los pinealocitos y su contenido en 
RNA y en actividad hidroxil-orto-metil-transferasa (QUAY, 1961; 
QUAY y HALEVY, 1962; QUAY, 1963; ROTH, 1965).
En animales sometidos a cantidades excesivas de luz, el peso de la 
pineal también disminuye después de la ablaciôn del tiroides, 
hipôfisis, glândulas adrenales y gônadas, lo que prueba que la 
disminuciôn del peso de la pineal no es debido a efectos indirectos 
relacionados con estos ôrganos endocrinos (FISKE y COLS., 1962). 
También se ha comprobado que los efectos descritos por la 
iluminaciôn constante, requieren la integridad de los nervios 
ôpticos (QUAY, 1961; QUAY y HALEVY, 1962; QUAY, 1963).
La iluminaciôn permanente puede provocar estro permanente en los 
animales, asi como cornificaciôn vaginal, pero no se produce 
ovulaciôn.
Por otra parte, al mantener a los animales de experimentaciôn bajo 
oscuridad permanente, se han observado los efectos contrario s: el 
ciclo estrual comienza mâs tarde (FISKE , 1941) y disminuye el peso 
testicular (HOFFMAN y REITER, 1965; HOFFMAN, 1966). En hembras 
de cobaya, el peso del ovario fué normal, pero sin embargo, el 
ovario mostrô un desarrollo folicular mmimo y disminuyô el peso 
del utero. Concom itantem ente, aumenta el tamano de los 
pinealocitos y su contenido en lipidos y RNA, asi como la actividad 
de la hidroxil-orto-m etil-transferasa. En estos experimentos, la 
ceguera de los animales produce los mismos efectos que la 
oscuridad (REITER y HESTER, 1966).
Autores como HOFFMAN y REITER (1965), HOFFMAN (1966), y 
REITER y HESTER (1966), demostraron que la pinealectomia y la 
extirpaciôn del ganglio cervical superior, pueden protéger a los 
animales de la atrofia de los ôrganos sexuales secundarios 
provocada por la oscuridad permanente o por ceguera. Igualmente,
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CZYBA y COLS (1964) demostraron que la pinealectomia realizada en 
el hamster en invierno, periodo en que existe una atrofia testicular, 
va seguida de iniciaciôn de la espermatogénesis.
De todos estos datos parece deducirse que en los mamiferos la 
actividad de la glândula pineal tiende a inhibir el sistema 
reproductor, mientras que su inactividad estimula la capacidad 
reproductiva. Por otra parte, es obvio que el estado de la funciôn
pineal depende de los estimulos luminosos. Si los sistemas visuales
y la inervaciôn pineal estân intactes, la luz déprimé la actividad 
pineal, mientras que esta actividad es aumentada por la oscuridad 
ambiental, ceguera o denervaciôn de la glândula.
Tras el descubrimiento de la melatonina, ante estas observaciones, 
se supuso que podria  considerarse como la horm ona 
antigonadotrôfica por excelencia (WURTMAN y AXELROD, 1965). Se 
viô que la administraciôn diaria de melatonina a ratas puberales iba
seguida de retraso en el normal aumento de peso del ovario, un
retraso en la apertura vaginal (WURTMAN y CHU, 1963; WURTMAN 
y AXELROD, 1965) y una disminuciôn en la incidencia del estro 
(WURTMAN y COLS., 1963; CHU y COLS, 1964). La alta incidencia de 
estro tras la pinealectom ia fue también bloqueada por la 
administraciôn de melatonina. CHU y COLS. (1964) senalan, sin 
embargo, que este efecto es meramente estadistico y no aparece en 
todos los animales. En 1963, WURTMAN y COLS, refieren que la 
incidencia de estro fue la mitad, en ratas bajo estimulaciôn lummica 
permanente, al dia siguiente de la administraciôn de melatonina, y 
que la iluminaciôn constante reducia a la mitad la liberaciôn de 
melatonina marcada, en la glândula pineal.
Si bien es cierto que la administraciôn de melatonina a la rata 
adulta puede producir una disminuciôn de las vesiculas séminales 
(KAPPERS, 1962; MOSZKOWSKA, 1965) no todas las veces ocurre 
este hecho (EBELS y PROP, 1965). Asi, la administraciôn exôgena de 
melatonina puede dar lugar a efectos paradôjicos e inclusive a una 
pinealectomia funcional. Estos efectos parecen dependientes de 
factores diversos, como pueden ser el momento en que se
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administra la hormona, con respecto al ciclo luz-oscuridad, la 
longitud de onda de la luz recibida, la cantidad de melatonina 
administrada, o la especie animal en que se realice el estudio.
En 1967, MOTTA y COLS, demostraron que la administraciôn de 
melatonina a ratas de 30 dias, no causa cambios significativos en el 
peso del testiculo, pero si una atrofia significativa de la prôstata y 
de las vesiculas séminales. Esto podria significar, segùn estos 
autores, que la melatonina reduce primariamente la secreciôn de LH 
de la hipôfisis anterior, pero modificaria la secreciôn de FSH.
En 1969 FRASCHINI observa que después de la pinealectomia se 
produce un aumento importante, tanto de LH como de FSH en la 
hipôfisis anterior.En el mismo ano, REITER y FRASCHINI obtienen 
indicios de que la pineal podria inhibir normalmente la smtesis y 
secreciôn de ambas hormonas gonadotrôficas, mientras que la 
melatonina estarfa involucrada solamente en la liberaciôn de LH por 
la adenohipôfisis.
KAPPERS (1976) no encuentra aumento en el plasma de FSH o LH 
tras la pinealectomia, pero si una disminuciôn temporal del nivel de 
LH después de 7 dias. Valorando sus resultados y los de otros
autores, emite la hipôtesis de que el aumento de gonadotropinas en 
la hipôfisis, después de una pinealectomia, podria explicarse como 
consecuencia de un almacenaje excesivo, por disminuciôn en la 
liberaciôn de estas hormonas, o, al menos, en la liberaciôn de LH.
En 1966, CLEMENTI y COLS, estudian los cambios producidos en la 
ultraestructura y en el contenido de gonadotropinas en la hipôfisis, 
después de una pinealectomia y de la implantaciôn de tejido pineal
y melatonina en la eminencia media hipotalâmica y en la formaciôn
reticular del tronc o. Sus resultados sugirieron que la pineal puede
ejercer una influencia inhibidora sobre las células gonadotrôficas 
hipofisarias, a través de centros hipotalâmicos o mesencefâlicos. Los 
cam bios u ltrae s tru c tu ra le s  inducidos sobre las célu las 
gonadotrôficas por los implantes de tejido pineal o de melatonina.
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fueron idénticos a los encontrados tras inhibicion de la smtesis y 
liberaciôn de LH-RF y de FSH-RF.
Por otra parte, es bien conocido que la administraciôn de melatonina 
eleva el nivel de serotonina del cerebro (ANTON-TAY y COLS., 1968) 
y que hay nücleos serotoninérgicos en el mesencéfalo, cuyas 
neuronas se proyectan sobre las neuronas del hipotâlamo basai y 
medial, especulândose sobre la posibilidad de que una via 
serotoninérgica influya sobre el funcionamiento del eje hipotâlamo- 
hipofisario.
En 1975, SMITH y KAPPERS encuentran neuronas serotoninérgicas 
en los nücleos arcuato y ventromedial del hipotâlamo. Estos nücleos 
pertenecen al ârea hipotalâm ica h ipofiseo trô fica , estando 
relacionados con la producciôn de LH-RF. Se ha observado que la 
pinealectomia reduce el nümero de neuronas con contenido de 
serotonina en estos nücleos, mientras que este efecto revierte tras la 
administraciôn de extractos de glândula pineal.
Se ha senalado que la melatonina actuarfa por via serotoninérgica 
(SMITH y KAPPERS, 1975), particularmente sobre las neuronas que 
utilizan la serotonina como neurotransmisor (ANTON-TAY y COLS., 
1968) y se supone que ejerceria una acciôn antigonadotrôfica 
actuando sobre el nücleo parvocelular hipotalâmico, probablemente 
por medio de un sistema hipotalâmico intrmseco serotoninérgico 
(SMITH y KAPPERS, 1975). En este sentido, existen evidencias 
morfolôgicas y bioquimicas de una inervaciôn hipotalâmica a cargo 
de sistemas serotoninérgicos, y se sabe que existen neuronas 
serotoninérgicas en el tronco cerebral que se proyectan hacia el 
hipotâlamo y el sistema limbico, por medio del llamado haz medial 
del diencéfalo. Ademâs, el hecho de que la serotonina inhibe la 
liberaciôn de gonadotrofinas (BLASK, 1981) apoya la hipôtesis de 
que la melatonina puede inhibir la secreciôn de gonadotrofina a 
través de un mecanismo serotoninérgico. De hecho, la serotonina 
inhibe, por via hipotalâmica, la producciôn de gonadotrofinas en la 
hipôfisis, tal vez por inhibir la smtesis y liberaciôn de RF en el 
hipotâlamo (MOSZKOWSKA y COLS, 1973; SMITH y KAPPERS, 1977),
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aunque algunos autores, como REITER (1980) senalan la posibilidad 
de un efecto directo sobre la hipôfisis anterior.
Sin embargo, la melatonina no es un competidor en los receptores 
de membrana serotoninérgicos y, a la inversa, la serotonina tiene
una acciôn com petitiva muy débil para los receptores de
m elatonina.
Diversos autores han estudiado los efectos de la melatonina sobre el 
hipotâlamo (BLASK, 1981; CARDINALI, 1981), senalândose que 
modifica en este ârea diversas funciones metabôlicas, tal vez 
modificando los niveles de nucleôtidos ciclicos. Entre las funciones 
metabôlicas que se alteran, se han senalado fenômenos de smtesis 
proteica, liberaciôn y niveles de neurotransmisores, contenido de 
serotonina y de âcido gamma-aminobutfrico, y liberaciôn de 
neurohorm onas.
Existe también evidencia de que la melatonina puede afectar 
a neuronas no hipotalâmicas e incluso a las células de astroglia. Se
ha demostrado que inhibe la actividad espontanea de la formaciôn
reticular mesencefâlica de la rata (PAZO, 1979), que modifica la 
smtesis proteica en el côrtex cerebral de la rata (CARDINALI y 
COLS., 1973), y que posiblemente intensifique la actividad 
enzimâtica de neuronas simpâticas (ROWE y PARR, 1980). Por otra 
parte, se ha demostrado también que la adiciôn de melatonina al 
medio de cultivo de un tejido astrocitario causa una disminuciôn en 
el incremento de AMPc causado por estimulo beta-adrenérgico 
(VACAS y CARDINALI, 1979).
Igualmente, se ha senalado que la melatonina ejerce un efecto 
endocrinolôgico sobre ôrganos no relacionados con la funciôn 
reproductora, taies como la glândula suprarrenal y el tiroides 
(MOSKOWITZ y WURTMAN, 1977; PRESLOCK, 1984; REITER, 1983; 
VRIEND y GIBBS, 1984), lo que podria significar una actuaciôn sobre 
alguna zona cerebral capaz de influir simultaneamente sobre la 
secreciôn de diversas hormonas.
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En cuanto a los mecanismos de actuaciôn intracelular de la
m elatonina, parece ser que tienen lugar a través de los 
microfilamentos y de los microtûbulos, componentes citoplasmâticos 
a los que actualmente se les atribuye un importante papel en la 
divisiôn celular, motilidad y transporte axonal (BRIMIJOIN, 1982).
Se sabe que la melatonina es capaz de disminuir el nümero de 
microtûbulos en los axones de nervios periféricos. Igualmente, 
dism inuye el contenido proteico de los microtûbulos en el
hipotâlamo de la rata y es capaz de inducir la formaciôn de
cristaloides en los axones de la eminencia media (CARDINALI y
FREIRE, 1975), originando alteraciones que han sido comparadas a 
las producidas por drogas y por lesiones traumâticas.
Sobre la pineal, la melatonina produce una hiperfunciôn que se 
traduce por un aumento de los microtûbulos de los pinealocitos 
(FREIRE y CARDINALI, 1975). Sin embargo, este efecto parece ser 
inverso sobre nervios periféricos y sobre axones de la via ôptica.
Tal vez sea este mecanismo, a través de una modificaciôn 
microtubular, por el que la melatonina modifica la liberaciôn de RF 
en el hipotâlam o, al alterar el transporte axonal de la 
neurosecreciôn (CARDINALI y FREIRE, 1975). Un mecanismo anâlogo 
podria explicar algunos efectos de la melatonina sobre la actividad 
mitôtica. Sobre los melanocitos, los efectos de la melatonina son 
semejantes, en cierto modo, a los efectos sobre las neuronas, 
produciendo agregaciôn de los melanosomas y es posible que en 
este fenômeno también estén implicados los microtûbulos (GERN y 
COLS., 1981; LERNER y CASE, 1960; RALPH, 1983).
La melatonina actüa, de este modo, a nivel de la piel, donde de 
hecho se han encontrado receptores para ella y se ha planteado que 
un receptor comün podria mediar los efectos comunes de la 
melatonina sobre piel y cerebro.
La melatonina puede regular también la pigmentaciôn de los ojos, 
ya que su administraciôn produce agregaciôn pigmentaria y, por 
tanto, aclaramiento.
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En cuanto a la existencia de otras hormonas en la pineal, ademâs de 
la melatonina, hoy sabemos que existen compuestos con actividad 
hormonal, que generalmente son de tipo polipeptidico, como la 
arginina-vasotensina (AVT) o bien son metoxi-indoles, como el 5- 
metoxi-indol-3 acético, el 5-hidroxi-indol-3 acético, el 5-hidroxi- 
triptofol y el 5-metoxi-triptofol (DELVIGS y COLS., 1965). Estos 
ùltimos compuestos tienen una acciôn similar, e incluso mâs intensa 
que la que présenta la melatonina.
Para muchos autores (THIEBLOT y BLAISE, 1963; THIEBLOT, 1965) 
la acciôn antigonadotrôfica de la pineal se deberia no a las 
sustancias de tipo indol, sino a las de naturaleza polipeptidica. En 
este sentido, debemos senalar que en la pineal de los mamiferos se 
han identificado proteinas con una concentraciôn muy superior a la 
que existe en otras zonas del cerebro (PUN y LOMBROZO, 1964). Por 
otra parte, los pinealocitos contienen, ademâs de otras, una proteina 
rica en triptôfano, que solo se encuentra, aparté de en la pineal, en 
los nücleos arcuato y ventromedial del hipotâlamo (SMITH, 1972; 
SMITH y KAPPERS, 1975). Histoquimicamente se ha demostrado 
im portante actividad am ino-peptidasa en la pineal humana 
(BAYEROVA y BAYER, 1967; FORD, 1965).
Autores como JÔCHLE (1956), REISS y COLS. (1963), MOSZKOWSKA y 
EBELS (1971), THIEBLOT y MENINGOT (1971) encuentran dos 
acciones en los extractos de pineal, una gonadotrôfica y otra 
antigonadotrôfica. In vitro se ha demostrado que la fracciôn 
antigonadotrôfica es un polipéptido que aumenta el contenido de 
FSH-RF y de LH-RF en el hipotâlamo, lo que sugiere que el efecto 
antigonadotrôfico obedece a una inhibiciôn en la liberaciôn de estas 
sustancias (MOSZKOWSKA y COLS., 1973). Igualmente, en 1971 y 
1972, BENSON y COLS, aislaron un polipéptido pineal con acciôn 
antigonadotrôfica 60 a 70 veces mâs intensa que la melatonina.
En cuanto a la presencia especifica de AVT, parece ser que es 
importante en los animales inferiores. En los mamiferos se ha 
demostrado cômo en algunas especies se sintetiza por células 
especializadas del receso pineal y del ôrgano subcomisural.
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almacenândose luego en células no definidas de la glândula 
(PAVEL, 1978). Esta sustancia difiere de la arginina-vasopresina en 
un aminoâcido y de la oxitocina, en otro. Sus efectos parecen ser 
similares a los de la melatonina, pero mâs potentes.
Se ha senalado que la AVT podria ser considerada como el RF de la 
melatonina, provocando la liberaciôn de ésta (PAVEL y COLS., 1979). 
Se sabe, en este sentido, que cultivos celulares de la pineal humana 
liberan al medio péptidos, uno de los cuales es presumiblemente 
idéntico a la AVT.
La AVT es una sustancia inductora del sueno y tiene efectos 
anticonvulsivantes. Cantidades muy pequenas inyectadas dentro del 
III ventriculo producen ondas lentas en el EEG del gato y suprimen 
la fase de sueno paradôjico (PAVEL, 1979; PAVEL y COLS., 1977). Se 
ha senalado que la liberaciôn de AVT dentro del LCR podria ser 
dependiente de la fase REM del sueno (PAVEL y COLS., 1980), ya 
que en el LCR de sujetos normales podria detectarse AVT cuando el 
sujeto despierta de una fase REM, pero no si despierta de una fase 
no REM. El mecanismo de acciôn por el cuâl la AVT ejerce su acciôn 
sobre el sueno es desconocido, pero se supone que séria a través de 
vias serotoninérgicas, senalândose la posibilidad de que interfiera 
con la liberaciôn de serotonina en receptores postsinâpticos (PAVEL, 
1979). También se ha pensado que ejerce su efecto hipnôgeno 
activando la via habénula-rafe medio, que contiene gamma-amino- 
butirato (GOLDSTEIN, 1983).
En cuanto a otras acciones de la AVT, se sabe que, administrada 
subcutâneam ente, dism inuye las crisis convulsivas que son 
inducidas farmacolôgicamente en la rata (KASTING y COLS., 1981), y 
que igualmente, es capaz de interferir con la maduraciôn cerebral 
en estos animales (RELKIN y SCHNECK, 1975). Administrada 
diariamente en el gato, disminuye los niveles de lipidos y retrasa la 
apertura de los ojos (GOLDSTEIN, 1984).
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I.I.e. SIGNIFICADO CLINICO DE LAS HORMONAS PINEALES 
EN EL HOMBRE
Aunque se han descrito cambios en la concentraciôn plasmâtica de 
melatonina, asociados a la pubertad normal (SILMAN y COLS., 
1979), el papel fisiolôgico de la secreciôn pineal sobre la pubertad 
humana es todavia oscuro.
Los niveles nocturnos son mâs altos, en ambos sexos, en ninos, entre 
1 y 5 anos, y descienden hacia el final de la pubertad, momento en 
que los val ores de melatonina suelen ser un 75 % menos que en la 
infancia. Los valores durante el dia son uniformemente bajos y no 
estan relacionados con la edad del nino. Sin embargo, los perfiles de 
24 horas son similares a lo largo de toda la vida y no hay 
diferencias entre ninos y adultos en cuanto a la excreciôn diaria en 
or in a (TETSUO y COLS., 1982). El ritmo circadiano tampoco se 
modifica con la edad. Los estudios realizados en ninos con smdrome 
de Prader-W illi no han mostrado alteraciôn de los perfiles de 
melatonina, pero los ninos con pubertad precoz tienen el gradiente 
dia-noche mâs bajo y los ninos con retraso constitucional de la 
pubertad muestran incrementos normales.
Las neoplasias pineales pueden producir pubertad precoz, retraso 
de la pubertad o bien ninguna alteraciôn en este sentido (KITAY y 
ALTSCHULE, 1954; MOSKOWITZ y WURTMAN, 1977). Los 
mecanismos propuestos para explicar este tipo de alteraciones han 
sido que el tumor es capaz de secreciôn hormonal, que puede alterar 
la producciôn hormonal normal del parenquima pineal sano, o bien 
que interfiere por compresiôn en el eje hipotâlamo-hipofisario.
En el anciano, los niveles medios de melatonina en plasma 
representan aproximadamente la mitad que en adultos jôvenes. La 
actividad de melatonina en LCR también disminuye con la edad, y 
estos cambios en los niveles podrian estar relacionados con 
variaciones en la liberaciôn, aumentos en el metabolismo, aumento 
de la sensibilidad a la luz, o bien pérdida de receptores pineales 
beta-adrenérgicos.
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Estudios en diversos animales y en el hombre sugieren que la 
m elatonina puede jugar un importante papel en determinadas 
alteraciones del movimiento, en la fisiologia del sueno y en la 
regulaciôn de la actividad bioeléctrica cerebral.
Cuando se administra a dosis altas (400 mg/kg) a ratas y ratones, se 
induce la apariciôn de incoordinaciôn, falta de actividad motora, 
relajaciôn muscular, piloerecciôn y vasodilataciôn en extremidades 
(SUGDEN, 1983). A dosis superiores, se produce arreflexia, 
hipotermia, alteraciones respiratorias y muer te. El mâximo efecto se 
obtiene entre 15 y 30 minutos tras la administraciôn.
La melatonina también puede tener algo que ver con la enfermedad 
de Parkinson, puesto que la administraciôn crônica aminora la 
rigidez y el temblor del parkinsoniano.
Asimismo, puede estar relacionada con la esclerosis lateral 
amiotrôfica, por cuanto que las alteraciones microtubulares que 
ocasiona su administraciôn a dosis altas, parecen ser mâs llamativas 
a nivel de las motoneuronas espinales (WEINER, 1980).
Por otra parte, la glândula pineal y la melatonina parecen jugar 
algùn papel en la regulaciôn de la actividad bioeléctrica cerebral 
(SUGDEN, 1983) y se ha demostrado que estân involucradas en el 
mecanismo del sueno. La administraciôn de melatonina exôgena es 
beneficiosa en varios modelos expérimentales de epilepsia y tanto la 
pinealectomia como la administraciôn de anticuerpos antimelatonina 
han sido relacionados con la apariciôn de crisis epilépticas, aunque 
con notables variaciones segùn las distintas especies.
En gatos se ha visto que la melatonina, administrada directamente 
en el hipotâlamo, provoca el sueno (MARCZYNSKI y COLS., 1964). 
Cuando se administra intraperitoneal, prolonga en la rata el sueno 
inducido por barbitüricos (B ARCH AS y COLS., 1967; SUGDEN, 1983). 
Se ha estudiado la relaciôn entre pineal y melatonina, y la fase de 
sueno REM. La pinealectomia en la rata no produce cambios en la 
cantidad total de sueno REM y sueno de ondas lentas, pero aboie la 
ritmicidad del sueno paradôjico (MOURET y COLS, 1974). Por otra
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parte, se ha comprobado también en la rata, que cuando se 
administra la melatonina por la manana, disminuye el sueno no 
REM, pero cuando se da por la noche, no muestra ningùn efecto 
sobre las distintas fases del sueno.
En el ser humano se ha comprobado que la administraciôn de 
melatonina intranasal causa sueno (VOLLRATH y COLS., 1981). 
Ademâs, cuando se administra intravenosa, el sujeto se duerme, 
entre 15 y 20 minutos después, y aumenta la fase de sueno REM.
Un anâlisis de niveles plasmâticos de melatonina realizado en 19 
pacientes epilépticos y en 6 sujetos normales, durante el sueno, no 
mostrô diferencias significativas entre ambos grupos. Sin embargo, 
se encontrô, tanto en los epilépticos como en los sujetos normales, 
que los niveles de melatonina precedidos por sueno REM fueron mâs 
altos que en otras muestras. Puesto que el sueno REM estâ asociado 
a un aumento de la actividad autonômica, los niveles mâs altos de 
melatonina podrian deberse a la liberaciôn de noradrenalina pineal, 
capaz de provocar un aumento en la smtesis de melatonina 
(SIZONENKO y COLS, 1979).
Los mecanismos por los cuales la melatonina produce efectos 
sedantes y anticonvulsivantes no son bien conocidos. Las dos 
hipôtesis fundam entales son la interacciôn con neuronas 
se ro to n in érg icas o bien con recep to res ce reb ra les de 
benzodiacepinas (SUGDEN, 1983).
El efecto inhibitorio de la melatonina sobre la actividad neuronal 
espontanea de la formaciôn reticular mesencefâlica puede contribuir 
a cambios en el ciclo sueno-vigilia y tener acciôn anticonvulsivante 
(PAZO, 1979). Sin embargo, dosis que en los roedores tienen un claro 
efecto relajante (20 mg/Kg) no inducen alteraciones de las 
concentraciones cerebrales de melatonina (SUGDEN, 1983).
En cuanto a la presencia de receptores de benzodiacepinas, se ha 
confirmado su existencia, al menos en la pineal de la rata y de los 
bôvidos. Las benzodiacepinas pueden prolongar y aum entar 
la estimulaciôn noradrenérgica de la N-acetil-transferasa y, a altas
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dosis, pueden estimular la N-acetil-transferasa en ausencia de 
noradrenalina. Puesto que la N -acetil-transferasa es la mâs 
importante enzima reguladora de la producciôn de melatonina, la 
terapia con benzodiacepinas, podria aumentar los niveles de ésta.
Los estudios ya resenados sugieren que la melatonina podria ser util 
como tratamiento del insomnio, y, por otra parte, se ha sugerido que 
cuadros de narcolepsia podrian estar relacionados con estados de 
hipermelatoninem ia, puesto que en pacientes narcolépticos se 
encuentran niveles séricos elevados de melatonina, y ademâs no se 
detectan en ellos cambios circadianos.
Se ha pensado también que la glândula pineal puede ser importante 
en el stress y en ciertos trastornos psiquiâtricos, como la depresiôn 
y la esquizofrenia (WETTERBERG y COLS., 1976; YOUNG y SILMAN, 
1981). De hecho, drogas antidepresivas pueden provocar cambios en 
los ritmos circadianos de los receptores beta-adrenérgicos y, por 
tanto, alterar la producciôn de melatonina (FRIEDMAN y COLS., 
1984). Por otra parte, la administraciôn aguda de varios agentes 
antidepresivos aumentan los niveles pineales y plasmâticos de 
m elatonina, probablemente como consecuencia de una acciôn 
agonista beta-adrenérgica de estas drogas. Sin em bargo, 
tratam ientos crônicos reducen estas elevaciones, lo que se 
interpréta como una disminuciôn de la sensibilidad de los 
receptores beta-adrenérgicos, causada por el uso continuado de la 
droga.
En pacientes con esquizofrenia, se han encontrado niveles 
disminuidos de melatonina, aunque estos resultados han sido 
discutidos y estudios acerca de niveles de hidroxi-orto- 
metiltransferasa, en pineales de cadâveres de esquizofrénicos, no 
son significativamente diferentes de los que presejitan otros sujetos.
También puede haber alguna relaciôn entre la melatonina y la ACTH 
en el hombre (WETTERBERG, 1983), habiéndose senalado que los 
pacientes con enfermedad de Cushing pueden presentar niveles 
bajos de melatonina sérica durante la noche. Estos niveles bajos
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nocturnos se han encontrado también en pacientes depresivos, y se 
ha planteado incluso que su demostraciôn podria ser una especie de 
marcador genético de pacientes predispuestos a presentar cuadros 
depresivos.
En cuanto a la relaciôn entre melatonina y dolor, se ha senalado que 
los opiâceos endôgenos podrian regular, de algùn modo, la funciôn 
pineal y se ha demostrado que la melatonina tiene propiedades 
analgésicas en los mamiferos (KAVALTERS y COLS., 1983; SUGDEN, 
1983).
La melatonina podria actuar liberando péptidos endôgenos, que 
actuarian sobre receptores opiâceos inductores de analgesia o de 
catatonia. Experimentalmente, la catatonia inducida por ketamina 
aumenta en los momentos de oscuridad, pero este aumento es 
contrarrestado por la pinealectomia. En esta misma Imea, se sabe 
que la catatonia inducida por ketamina durante la fase lummica, se 
prolonga por agonistas adrenérgicos, precursores de la melatonina.
En la actualidad se estâ estudiando la relaciôn entre la pineal y el 
stress, habiéndose descrito hipertrofia e hiperplasia de los 
pinealocitos tras situaciones de stress acùstico e igualmente se han 
senalado alteraciones de estas células en pacientes con ulcus. FEVRE 
y COLS. (1979) han sugerido que los picos de secreciôn de 
melatonina, a lo largo del dia, podrian coincidir con situaciones de 
stress.
En otra linea de estudios, diversos investigadores han examinado los 
efectos de la melatonina o de la pinealectomia sobre el crecimiento 
de tumores, como el melanoma, carcinoma de mama, leucemias, 
carcinoma de pulmôn, etc. (LAPIN, 1979; MOSKOWITZ y WURTMAN, 
1977; RELKIN, 1983; TAFF, 1981). La mayoria de los trabajos en 
este sentido, sugieren un papel inhibidor de la pineal sobre el 
crecimiento tumoral, posiblemente por efecto sobre la actividad 
mitôtica, sobre el sistema inmunocompetente, sobre la STH, la 
som atom edina, o sobre la secreciôn  ad ren o co rtica l o 
de catecolaminas (QUAY y GORRAY, 1980; TAFF, 1981).
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Se ha comprobado que la pinealectomia aumenta el crecimiento del 
melanoma transplantado en el hamster, mientras que este efecto 
parece inhibirse tras la administraciôn de melatonina (EL-DOMEIRI 
y GUPTA, 1976). Por otra parte, se sabe que la incidencia de 
algunos carcinomas, inducidos en la rata, aumenta tras la 
pinealectomia (KOTHARI y COLS, 1984).
Para BARTSCH (1981), los efectos de la melatonina sobre el 
crecimiento tumoral dependen del momento del dia en el que se 
administra la droga. En base a esta suposiciôn, se han estudiado los 
niveles y ritmo de secreciôn de melatonina en pacientes cancerosos, 
observândose que en pacientes con câncer de mama, los niveles de 
24 horas son mâs bajos que en grupos control, siendo también 
anômalo el ritmo de secreciôn (BARTSCH y BARTSCH, 1981). En otros 
estudios se ha visto que estas modificaciones pueden estar 
influenciados, de algùn modo, por la edad de los pacientes.
La posibilidad de que los niveles plasmâticos de melatonina puedan 
ser ùtiles como marcadores tumorales ha llevado a la realizaciôn de 
diversos estudios, con resultados contradictorios. Sin embargo, se ha 
senalado que los niveles bajos nocturnos podrian indicar la 
presencia de câncer de mama con receptores estrogénicos positivos.
En el caso de tumores pineales, no se ha llegado a unas conclusiones 
vâlidas sobre la posibilidad de que diversos tipos de tumor se 
asocien a modificaciones de los niveles plasmâticos de melatonina, 
aunque parece cierto que, tras la extirpaciôn de diversos tumores 
pineales, estos niveles descienden de forma espectacular (NEUWELT 
y LEWY, 1983).
Se ha senalado también que la pineal podria estar relacionada con 
los mecanismos de regulaciôn de la presiôn sanguinea. Al menos 
experimentalmente, en la rata, se han recogido evidencias de que la 
pinealectomia induce hipertensiôn arterial, efecto que se bloquea 
tras la administraciôn de melatonina. Es posible que la hipertensiôn 
sea secundaria a una hiperactividad del sistem a renina- 
angiotensina-aldosterona, o bien que la melatonina actùe como un
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agente antih ipertensivo  por estim ulaciôn central de vias 
adrenérgicas inhibidoras.
En otro orden de cosas, la pinealectomia puede alterar la correcta 
maduraciôn de la mielina en el Sistema Nervioso. En animales 
expérimentales, si se realiza una pinealectomia en la época neonatal, 
se alteran las cadenas de âcidos grasos de la mielina (KAMBACK y 
COLS., 1982), disminuyendo de forma global, la cantidad de lipidos 
del Sistema Nervioso, y tiene lugar un retraso de la maduraciôn 
cerebral (RELKIN y SCHNECK, 1975). Es posible que estas 
apreciaciones tengan interés en diversas enfermedades metabôlicas, 
puesto que se ha descrito que, por ejemplo, en la enfermedad de 
Tay-Sachs existen anomalias estructurales de la glândula pineal.
Por ultimo, hemos de citar brevemente que se han senalado 
relaciones entre la pineal y diversas enfermedades, taies como el 
glaucoma o la porfiria (WETTERBERG, 1983). En la hemocromatosis 
idiopâtica, que muchas veces se acompana de hipogonadismo, se ha 
descrito que el ritmo circadiano de melatonina estâ alterado, o 
incluso no existe. En ninos con hiperplasia suprarrenal congenita, el 
pico nocturno de melatonina es mâs bajo que en ninos normales y 
ademâs, cae muy precozmente durante la noche. En pacientes con 
smdrome de Turner, se han recogido niveles elevados de melatonina 
durante el dia, y lo mismo ocurre en el caso de ninos con 
deficiencias de STH y con hipogonadismo (ERLICH y APUZZO, 1985).
En definitiva, son multiples los procesos patolôgicos en los cuales se 
ha encontrado modificaciôn de los parâmetros biolôgicos normales 
de melatonina. Sin embargo, a pesar de ello, su determinaciôn en la 
clinica no parece haber pasado de una fase experimental y su 
utilidad prâctica para el diagnôstico especifico de tumores de la 
regiôn pineal aün no ha sido establecida.
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1.2. ANATOMIA PATOLOGICA DE LOS TUMORES DE LA 
BEGLION PINEAL.
Entre 1916 y 1923 KRABBB propuso cl término genérico de 
"pinealoma" para describir todos los tumores que se originaban en 
la glândula pineal y en la parte posterior del III ventriculo.
En 1925, HORRAX y BAILEY subdividen por vez primera estos 
pinealomas en dos grupos. El primero de ellos estaria constituido 
por los llamados pinealomas espongioblasticos, por su similitud con 
el espongioblastom a cerebeloso (que hoy conocemos como 
meduloblastoma). El segundo grupo estaria formado por los 
llamados pinealomas de tipo adulto, o auténticos pinealomas, 
constituidos por células grandes, parenquimatosas pineales, y 
células linfoides en un estroma fibrovascular. Posteriormente, 
cuando al espongioblastoma cerebeloso se le denomina ya como 
meduloblastoma, al pinealoma espongioblastico se le désigna como 
pineoblastoma (BAILEY y CUSHING, 1926).
En 1926, BAILEY y CUSHING definen el pineoblastoma como un 
tumor densamente celular, que crece rapidamente y que tendria en 
su estructura, ademâs de células parenquimatosas, espongioblastos, 
pero no neuroblastos. Por su parte, el pinealoma es descrito por 
estos autores como un tumor formado por células grandes, esféricas, 
con prolongaciones terminadas en maza y agrupadas en nidos, entre 
los cuales existen células pequenas, de aspecto linfoide. En 1931, 
GLOBUS y SILVERT senalan que la morfologia de estos tumores 
recuerda extraordinariamente al aspecto morfolôgico de la glândula 
pineal durante el 5° mes y medio del desarrollo ontogénico, aspecto 
morfolôgico que, por otra parte, parece mantenerse desde esta 
época fetal hasta el nacimiento.
En 1933, DEL RIO HORTEGA senala que los tumores del parenquima 
pineal muestran por lo general una estructura semidiferenciada, 
pero sin llegar a alcanzar nunca el grado de diferenciaciôn propio de 
la glândula adulta. Define el pineoblastoma como una neoplasia de
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células linfoides, formando lobulos, y senala, por otra parte, la 
existencia de una forma diferenciada, mâs madura, a la que 
denomina pineocitoma, y que séria un tumor caracterizado por un 
patron bimôrfico, de células grandes, epitelioides, dispuestas en 
mosaico entre otras células mâs pequenas y de aspecto linfoide.
En 1939, BAGGENTOSS y LOVE anaden un nuevo grupo a la 
clasificaciôn de los tumores pineales, que serian los ependimomas, 
quedando asi mâs o menos definidos los ependimomas, pinealomas, 
pineocitomas, pineoblastomas y teratomas de esta region.
En 1944 se da un importante avance en la clasificaciôn de los 
tumores pineales, cuando RUSSELL establece su teoria de que los 
tumores compuestos por grandes células esferoidales, separadas por 
un estroma conectivo e infiltrados por elementos de aspecto 
linfoide, hasta entonces llamados pinealomas, eran neoplasias 
relacionadas mâs con los teratom as que con las células 
parenquimatosas pineales. De los 5 casos que présenta entonces, en 
apoyo de esta teoria, uno estaba asociado a un coriocarcinoma, otro 
con un teratoma, y un tercero, con un quiste dermoide. Basada en 
sus apreciaciones, RUSSELL emite la opiniôn de que los tumores 
formados por células grandes, mezcladas con células pequenas, de 
aspecto linfoide, estân frecuentemente asociados a focos de 
teratoma, llamândoles teratomas atipicos y considerândoles como 
resultado de la diferenciaciôn de una Imea celular. A los tumores 
anâlogos, pero localizados en la parte anterior del III ventriculo, les 
désigna como pinealomas ectôpicos y les considéra indistinguibles 
de los teratomas atipicos, excepto por su localizaciôn. En 1947, 
FRIEDMAN réitéra la semejanza histolôgica entre estos tumores, los 
seminomas del testiculo y los disgerminomas del ovario, y propone 
para ellos el término de germinomas.
Posteriorm ente, los estudio ultraestructurales realizados sobre 
seminomas testiculares (PIERCE, 1966), disgerminomas de ovario 
(LYNN y COLS., 1967), KAY y COLS., 1972; HOU-JENSEN y KEMPSON, 
1974), pinealomas ectôpicos (MISUGI y COLS., 1967; HIRANO y 
COLS., 1975), y teratomas atipicos (RAMSEY, 1965; CRAVIOTO y
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DART, 1973; TABUCHI y COLS, 1973; TANI y COLS, 1974; 
MARKESBERY y COLS., 1976) han permitido confirmar las 
similitudes morfolôgicas entre todos estos tipos tumorales y han 
identificado definitivamente como linfocitos, las células pequenas 
présentes en su estroma.
En 1971, RUSSELL y RUBINSTEIN proponen la siguiente clasificaciôn 
para los tumores pineales:
I. TERATOMAS
a) Teratomas tipicos y teratoides.
b) Germinoma o teratoma atipico.
n. PINEALOMAS
a) Pineocitoma.
b) Pineoblastoma.
ni. TUMORES GLIALES Y OTROS.
IV. LESIONES QUISTICAS.
Por su parte, RUBINSTEIN, en 1972, los clasifica en:
I. TUMORES DE CELULAS GERMINALES
a) Teratoma
b) Germinoma
c) Coriocarcinoma
d) Carcinoma embrionario
n. TUMORES DEL PARENQUIMA PINEAL
a) pineocitoma
b) pineoblastoma
c) ganglioneuroma y ganglioglioma
d) quemodectoma
III. OTRAS NEOPLASIAS
a) meningiomas
b) quistes pineales
c) quistes gliales
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En 1977, DE GIROLAMI hace su propia clasificaciôn, incluyendo 
dentro de los tumores de células germinales, los germinomas y los 
teratomas, segun habian establecido ya RUSSELL y RUBINSTEIN. La 
clasificaciôn de DE GIROLAMI séria:
I. TUMORES DE CELULAS GERMINALES
1. GERMINOMAS
a) - de la parte posterior del III ventriculo y pineal.
b) - de la parte anterior del III ventriculo, supraselar o
in traselar.
c) - lesiones combinadas, aparentemente no contiguas.
2. TERATOMAS
a)- crecimiento de dos o très lineas germinales con 
diferente grado de diferenciaciôn.
b)- quistes dermoides o epidermoides, con o sin focos 
sôlidos de teratoma.
c)- formas histolôgicamente malignas, con o sin focos de 
teratoma benigno, sôlido o quistico: teratocarcinoma, 
coriocarcinoma, carcinoma embrionario, etc., y 
combinaciones de éstos con focos de germinomas.
n. TUMORES DEL PARENQUIMA PINEAL.
1. DERIVADOS DE LOS PINEOCITOS.
a) - Pineocitomas
b) - Pinealoblastomas
c) - Ganglioglioma y quemodectoma.
d) - Formas mixtas y transicionales.
2. DERIVADOS DE LA GLIA.
a) - astrocitomas
b) - ependimomas
c) - Formas mixtas y otros gliomas.
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m. TUMORES DE ESTRUCTURAS DE SOSTEN O ADYACENTES
1. Meningiomas
2. Hemangiopericitomas
IV. LESIONES NO NEOPLASICAS
1. Quistes degenerativos gliales
2. Quistes aracnoideos.
Para la escuela europea, los germinomas derivarian de células 
embrionarias, mientras que los teratomas derivarian de blastômeros 
desplazados durante el desarrollo embrionario precoz y que han 
escapado de la influencia de ciertos factores organizadores de la 
diferenciaciôn celular.
Para FRIEDMAN y MOGRE (1946) y DIXON y MOGRE (1952), la célula 
del carcinoma embrionario es multipotencial y puede diferenciarse 
en células trofoblâsticas (coriocarcinoma) o células de las très capas 
embrionarias (teratoma).
TEILUM (1965) incluye el tumor del seno endodermal (tumor del 
saco vitelino) entre los tumores germinales, y establece el esquema 
de diferenciaciôn celular que es mostrado en la pagina siguiente:
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TEILUM (1965)
CELULA GERMINAL
GERMINOMAS TUMORES DE CELULAS 
TOTIPOTENGIALES
CARCINOMA
EMBRIONARIO
Estructuras extraembrionarias Estructuras rWraembrionarias
TERATOMA
TERATOIDES
TUMOR DEL SENO 
ENDODERMAL
CORIOCARCINOMA
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Por su parte, FRIEDMAN y MOORE (1946) clasifican asi los tumores 
de células germinales:
GERMINOMA 
(C élu la  G erm inal)
C arc in o m a Em brionario
Teratogénesis T e ra to m a s  
T e ra to id e s
Trofogénesis C o r io c a rc in o m a
Para estos autores, los teratomas y teratoides derivarian de las 
células germinales, dando base a la clasificaciôn de estas lesiones 
dentro de las neoplasias de origen germinal.
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I.2.a. GERMINOMAS
Sinonimia: pinealoma, teratoma atipico.
Conocido en algunas clasificaciones como pinealoma, término 
acunado por KRABBE (1923) por su similitud con la estructura de la 
pineal fetal (GLOBUS y SILVER, 1931). Su similitud con formas 
atipicas de teratoma fue valorada por RUSSELL (1944) que propone 
para ellos el término de teratomas atipicos.
El origen de este tumor parece ser la célula germinal primitiva.
Es el tumor mas frecuente de la region pineal, y se considéra que 
représenta mâs del 50 % de las neoplasias de esta zona. Aunque la 
localizaciôn mâs frecuente de los germinomas es la regiôn pineal, 
estos tumores pueden también encontrarse en otras regiones, en 
Imea media, desde la hipôfisis a la pineal, siendo dificil determinar 
con certeza el origen del tumor cuando ha alcanzado un cierto 
tam ano.
La mayor parte de los germinomas aparecen en la segunda y tercera 
décadas de la vida, con un pico en la ultima mitad de la segunda 
década y tienen, cuando estân localizados en la regiôn pineal, un 
claro predominio en varones (DAYAN y COLS., 1966).
Ejemplos significatives de la coexistencia de germinomas con 
teratomas tipicos han sido recogidos por RUSSELL y RUBINSTEIN 
(1971), RUBINSTEIN (1972), y DAYAN y COLS. (1966). Se han 
descrito también casos de germinomas hipotalâmicos asociados a 
teratoma médiastmico (DAYAN y COLS., 1966).
Los germinomas pequenos pueden aparecer como lesiones bien 
definidas y restringidas a la pineal. Cuando son mayores, pueden 
in filtra r estructu ras vecinas, especialm ente los tubérculos 
cuadrigéminos y las paredes del 111 ventriculo. Las metâstasis 
pueden tener lugar en el suelo del 111 ventriculo y pueden
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encontrarse depôsitos en el sistema ventricular y en el espacio 
subaracnoideo medular (BAGGENTOSS y LOVE, 1939; FOWLER y 
COLS., 1956; DAYAN y COLS., 1966).
También pueden dar metâstasis pulmonares, especialmente en 
sujetos sometidos a craneotomia, o cuando existe invasion de senos 
venosos. TOMPKINS y COLS. (1950) describen dos casos que 
metastatizaron en pulmon y en pulmon y ganglios linfâticos, 
respectivamente. En uno de ellos, el tumor invadia el seno recto y 
en el segundo caso, las metâstasis se produjeron tras haber 
realizado una biopsia del tumor.
También se han descrito metâstasis de germinomas tras la 
implantacion de sistemas de derivaciôn del LCR (HORl y COLS., 1971; 
SHIBATA y COLS, 1972; SHIBASAKI y COLS, 1977; NEUWELT y COLS, 
1979; HAIMOVIC y COLS., 1981).
La superficie de corte de estos tumores es generalmente blanda, de 
color gris o rojo grisâceo, y de consistencia granular y apariencia 
opalescente.
El aspecto microscôpico es tipico. El tumor estâ dividido en lobulos 
de tamano y forma irregular, separados por bandas de tejido 
conectivo vascularizado. Estâ constituido por dos tipos de células: 
unas, grandes, poligonales o esferoidales, son los elementos 
esenciales del tumor, como demuestran las numerosas figuras de 
mitosis que en ellas aparecen. Los limites celulares estân bien 
definidos. El citoplasma es eosinofilo, vacuolado, sin prolongaciones 
citoplasmâticas. El nücleo es grande, central y esférico. Tiene un 
nucleoplasma, pâlido, vesicular, con variable cantidad de cromatina. 
El nucleolo generalmente es grande, central y eosinofilo. Estas 
células, entre las cuales no se identifican elementos gliales, no se 
impregnan con las tinciones argénticas.
El segundo elemento celular, caracteristico de estos tumores, estâ 
representado por elem entos de pequeno tamano, hoy dia 
identificados como linfocitos, y estân irregularmente distribuidos o 
en acùmulos, en el seno del tumor.
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La caracterizaciôn inmunohistoquimica de estos linfocitos muestra 
que entre el 70 y 80 % de ellos son de tipo T, mientras que entre el 
20 y 30 % son linfocitos B. En base a estas y otras apreciaciones se 
ha senalado recientemente que existe una diferencia en la respuesta 
inmunolôgica del huesped frente a estos tumores, en comparacion 
con la respuesta inmunolôgica que acontece ante otros tumores 
intracraneales (SAITO y COLS., 1989). Sin embargo, no se han 
realizado hasta el momento actual estudios que valoren la presencia 
de linfocitos tipo NK en el estroma de estas neoplasias.
Es frecuente encontrar en los germinomas areas de tejido 
teratomatoso y otro rasgo caracteristico es la marcada reacciôn glial 
que les rodea, lo que es particularm ente frecuente en los 
germinomas de localizaciôn hipotalâmica. En algunos casos aparece 
una reacciôn granulomatosa de células gigantes multinucleadas, 
mezcladas con un infiltrado linfocitario, células plasmâticas y 
macrôfagos, de forma similar a lo que ocurre en los seminomas 
testiculares y disgerminomas. Se ha sugerido que esto représenta 
una reacciôn inmunolôgica especifica de este tipo de tumor 
(MARSHALL y DAYAN, 1964), aunque es bien conocida la presencia 
de infiltrados linfocitarios en otros tumores del Sistema Nervioso, 
como los gliomas (RIDLEY y CAVANAGH, 1971). Para MARKESBERY y 
COLS. (1976), el gran numéro de linfocitos en estos tumores podria 
explicarse por la ausencia de barrera hematoencefâlica en la pineal.
En cultivo de tejidos, el crecimiento de gran cantidad de macrôfagos 
y de linfocitos, y de escaso numéro de células tumorales, podria 
explicarse por una dificultad de la célula tumoral para sobrevivir en 
el medio de cultivo, o bien porque los linfocitos y los macrôfagos 
ejercen una acciôn citotôxica antitumoral.
Ultraestructuralmente, las células tumorales tienen de 15 a 20 pm  
de tamano. Los nücleos son grandes, ovoides, conteniendo moderada 
cantidad de cromatina y un gran nucleolo con nucleolema claro. 
O casionalm ente pueden verse inc lusiones c itop lasm âticas 
(MARKESBERY y COLS, 1976). El citoplasma, pâlido, contiene un 
numéro moderado de mitocondrias, redondas u ovales, y gotas de
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lipidos, gran cantidad de ribosomas, escaso reticulo endoplasmico y 
pocos cuerpos densos. Hay poco aparato de Golgi y abundantes 
granulos de glucogeno. Ocasionalmente se observan centriolos y en 
algunas células pueden verse cuerpos laminados. También pueden 
encontrarse cuerpos m ultivesiculares y figuras de m ielina. 
O casionalm ente, se observan entre las células tum orales, 
desmosomas y otras uniones especializadas.
El estudio histoquimico de estas células muestra reacciôn positiva 
para la fosfatasa alcalina (BEELEY y COLS., 1973; KOIDE y COLS., 
1980), y recientemente SHINODA y COLS. (1985) han senalado la 
alta especificidad de la fosfatasa alcalina placentaria como marcador 
tisular de estos tumores. En los casos en los que se ha realizado 
estudio de histofluorescencia, se ha hallado una fluorescencia 
granular amarilla que, por no desaparecer con borhidrato de sodio, 
en soluciôn en isopropanol, se cree que es autofluorescencia. En 
cualquier caso, no se ha encontrado serotonina ni catecolaminas en 
estos tumores.
Otro tipo celular encontrado en los germinomas son los macrôfagos, 
que muestran caracteristicamente un gran tamano y un gran nücleo, 
con cromatina densa, situada marginalmente, a lo largo de la
membrana nuclear, y prominentes nucleolos. Poseen abundantes 
prolongaciones citoplasmâticas, llenas de mitocondrias, de tamano 
variable, y cuerpos densos rodeados de membranas. Su citoplasma 
contiene también variable cantidad de reticulo endoplâsmico 
granular, ribosomas y poli-ribosomas, aparato de Golgi, pequenas
vesiculas, microtübulos y microfilamentos. En la superficie de la
célula hay numerosas prolongaciones que se proyectan en todas
direcciones y ocasionalmente rodean detritus celulares.
En los germinomas podemos encontrar también, aunque en numéro 
escaso, astrocitos fibrosos cuyo citoplasma contiene abundantes 
filamentos de 100 Â, pocas mitocondrias y una pequena cantidad de 
reticulo endoplâsmico. Algunas prolongaciones citoplasm âticas 
pueden encontrarse entre las células tumorales.
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En 1976, MARKESBERY y COLS, estudian un germinoma en el que 
describen cinco tipos diferentes de células: células primarias
tumorales, macrôfagos, linfocitos, células plasmâticas y astrocitos. 
Estos tipos son sim ilares a los descritos en estudios 
ultraestructurales por otros autores (CRAVIOTO y DART, 1973; 
RAMSEY, 1965; TABUCHI y COLS., 1973; TANI y COLS., 1974; KOIDE 
y COLS., 1980).
En ocasiones, los germinomas pueden tener un crecimiento invasivo, 
afectando al hueso petroso (ROBERTSON, 1960), al ganglio de Casser 
(LEWIS y COLS, 1963) y a las estructuras adyacentes (DAYAN y 
COLS., 1966).
I.2.b. CORIOCARCINOMA
Son tumores extraordinariamente malignos y representan el 0.23 % 
de todos los tumores intracraneales y se da preferentemente en 
varones, en la segunda década de la vida. El 60 % de los 
coriocarcinomas intracraneales se originan en la regiôn pineal y solo 
el 57 % son formas puras. El resto son formas mixtas, con âreas de 
teratom a m aligno, tera tocarcinom a, germ inom a, carcinom a 
embrionario o tumor del seno endodermal.
El tumor es rojo oscuro, nodular y blando, relativamente bien 
delimitado del parenquima circundante (KAWAKAMI y COLS.,
1980). Suele presentar âreas de hemorragia y de necrosis. 
Generalmente coexisten âreas de células grandes junto con âreas de 
células gigantes. Las primeras son de aspecto poliédrico, con 
citoplasma basôfilo, limites celulares bien definidos y nücleo 
redondo, vacuolado, con nucleolo bien definido. Estas células 
recuerdan a las del trofoblasto. Por otra parte, las células gigantes 
recuerdan a las del sincitio trofoblasto  y son eosinôfilas, 
m ultinucleadas e hipercrom âticas, con lim ites celulares mal 
definidos (ESCALONA, 1986).
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Estas ultimas células serian las responsables de la secrecion de 
gonadotropina coriônica, dato extraordinariamente util para la 
detecciôn bioquim ica del tumor y para su identificaciôn 
inm unohistoquim ica.
L2.C. TUMOR DEL SENO ENDODERMAL.
También conocido como tumor del saco vitelino. Se trata de un 
tumor extraordinariamente infrecuente, habiéndose descrito solo 
casos aislados (BESTLE, 1968; JELLINGER y COLS., 1970; JELLINGER, 
1973; ALBRECHTSEN y COLS., 1972; BARLOW y COLS., 1974; 
PRIOLEAU y WILSON, 1976; YOSHIKI y COLS., 1976; TAKEI y COLS., 
1977; TAVCAR y COLS., 1980).
El tumor es firme, de aspecto grisâceo y muy vascularizado. Su 
aspecto microscôpico es similar al senalado por TEILUM (1959, 
1965, 1971) en los casos de localizaciôn ovârica (BESTLE, 1968). 
Suelen observarse células de aspecto estrellado, en el seno de una 
trama laxa, vacuolada, formada por amplias mallas o cavidades 
quisticas, a menudo limitadas por células planas, mesoteliales y 
mostrando, algunas veces, focos de hematopoyesis en los capilares 
adyacentes. Este patrôn caracteristico recuerda al mesodermo 
extraem brionario.
Otras âreas mâs diferenciadas del tumor estân constituidas por unas 
peculiares formaciones, conocidas como cuerpos de Schiller-Duval y 
que estân representadas por estructuras organoides, centradas por 
un capilar y rodeadas de dos estratos de células epitelioides, 
separadas por un espacio vacio claro. Menos caracteristicos son 
pequenos agregados de células em brionarias indiferenciadas, 
también présentes en el tumor.
En algunas âreas se aprecian estructuras quisticas, limitadas por 
células planas con nücleo prominente, o bien quistes bien 
individualizados, limitados por un epitelio pâlido, columnar y 
mucinoso.
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Desde el punto de vista de su identificaciôn bioquimica e 
inmunohistoquimica, se ha senalado que las células propias de estos 
tumores, muchas veces présentes en âreas histolôgicas de otros 
tumores germinales mixtos, pueden segregar alfa-feto-proteina, que 
puede identificarse tanto en sangre y LCR como en el tejido tumoral.
L2.d. CARCINOMA EMBRIONARIO
Son tumores también muy infrecuentes. Las escasas observaciones 
publicadas lo han sido, entre otros, por BORIT (1969), BESTLE 
(1968), NISHIYAMA y COLS. (1966), JELLINGER y COLS. (1970), 
JELLINGER (1973), SAKATA (1975), CARRILLO y COLS. (1977), 
ARITA y COLS. (1978).
En estos tumores son infrecuentes las formas puras y casi siempre 
coexisten con zonas de tumor del seno endodermal, germinoma, 
coriocarcinoma, teratomas mâs o menos indiferenciados, etc.
Se ha senalado que estos tumores son anâlogos, histolôgicamente, al 
carcinoma embrionario del testiculo y muestran rasgos histolôgicos 
que recuerdan diferentes estadios del desarrollo embrionario.
En el caso de BORIT se describen capas de células cuboidales que 
semejan al saco vitelino, focos de células columnares vacuoladas, 
que forman estructuras glanduliformes, cuerpos embrioides, que 
remedan al primitive endoderme, emergiendo del amnios, âreas 
semejantes a villi placentarios inmaduros y cuerpos de Shiller- 
Duval. En el caso descrito por CARRILLO y COLS, aparecian filas de 
células cuboideas, con pobre citoplasma y nücleos anisomôrficos, 
ocasionalmente dispuestas en situaciôn perivascular y mostrando 
una estructura papilar o bien delim itando espacios vacios, 
semejando glândulas. En otras zonas, habia grupos de células 
pleom ôrficas, semejando cuerpos embrioides. Estos grupos se 
presentaban como masas sôlidas o parcialmente quisticas.
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Desde el punto de vista biologico, son tumores invasivos, malignos, y 
que metastatizan.
I.2.e. TERATOMAS.
La region pineal es el lugar intracraneal mâs comûn para el 
crecimiento de estas neoplasias (RUSSELL y RUBINSTEIN, 1959), 
aunque no son infrecuentes en situaciôn parapineal (Me LEAN, 
1935; WALTON, 1949). Revisiones excelentes se encuentran en los 
trabajos de WILLIS (1951) y TAMURA y COLS. (1966).
El teratoma se define como una neoplasia originada de células 
totipotenciales y compuesta por una amplia variedad de tejidos, 
extrana al ôrgano o lugar anatômico donde se desarrolla y en la cual 
pueden identificarse tejidos derivados de las très capas germinales. 
Cuando no se encuentran derivados de las très capas germinales, 
suele hablarse de teratoides (HOSOI, 1930).
Los teratomas estân practicam ente restringidos a varones y 
generalmente se manifiestan en las primeras dos décadas de la vida 
(RUSSELL y RUBINSTEIN, 1972; SOAS, 1966). El pico de mayor 
incidencia ocurre en la segunda década.
Macroscôpicamente, estas lesiones suelen estar bien definidas y 
muestran una superficie redondeada o irregularmente lobulada. La 
superficie de corte suele ser abigarrada y puede mostrar âreas 
blanquecinas o amarillentas, sôlidas, con focos de hemorragia. 
Pueden existir zonas quisticas, marrôn oscuras y elementos taies 
como hueso, cartüago o pelos. El hallazgo de dientes es mâs 
infrecuente. Los quistes, de tamano variable, son comunes y pueden 
ser de carâcter dermoide.
Los teratoides son menos facilmente reconocibles. Son susceptibles 
de hemorragia o necrosis central y pueden mostrar tendencia 
invasiva.
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El aspecto microscôpico de los teratomas es siempre similar, 
independientemente de su localizaciôn y depende de los tejidos 
diferenciados derivados de las très hojas germinales. Aparecen focos 
de epitelio escamoso, cartüago, elementos glandulares, etc. También 
pueden encontrarse focos de tejido neuroectodérmico, incluyendo 
âreas de células ganglionares, epitelio de plexos coroides, e incluso 
epitelio medular primitive (ZEITLIN, 1935).
No es infrecuente que los teratomas tipicos tengan âreas con los 
rasgos caracteristicos de los germinomas.
En las formas teratoides, menos diferenciadas, hay generalmente 
una mezcla de tùbulos, algunos de los cuales estân formados por un 
epitelio columnar de células secretoras de moco, mientras que otros 
tienen un epitelio cuboideo mâs indiferenciado. Generalmente los 
tùbulos estân separados por cantidades variables de estroma, con 
haces de células musculares Usas. También pueden aparecer focos, 
quisticos o sôlidos, de epitelio escamoso, cartüago, etc.
En los llamados teratomas malignos (terato-carcinomas), aparecen 
âreas de franca malignidad histolôgica, o zonas de coriocarcinoma, 
carcinoma embrionario, tumor del seno endodermal, etc. En la 
literatura se recogen casos de tumores clasificados como teratomas 
bien diferenciados, que luego metastatizan y recidivan localmente 
con el aspecto de un teratoma maligno, como carcinoma embrionario 
o como germinoma (NAGASAWA y COLS., 1984).
I.2.f. TUMORES DEL PARENQUIMA PINEAL.
Representan entre el 11 y el 20 % de los tumores de la regiôn pineal 
(Me GOVERN, 1949; KOIDE y COLS., 1980). Tradicionalmente se 
dividen en dos grupos: tumores formados por células de aspecto 
mâs o menos maduro (pineocitomas) y tumores de aspecto mâs 
inm aduro (p inealoblastom as), pudiendo encontrarse form as 
transicionales.
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Las formas mâs indiferenciadas son caracteristicas de edades mâs 
précoces, generalmente en la primera década de la vida, siendo 
similar la incidencia en ambos sexos.
Pineocitomas
Son tumores compuestos por células relativamente maduras del 
parenquima pineal. Crecen lentamente, estân bien delimitados y no 
suelen ser invasivos, aunque algunas veces se comportan como 
tumores agresivos. Ambos sexos se afectan con igual frecuencia.
La apariencia microscôpica recuerda el patron de la glândula pineal 
normal. El tumor estâ dividido en nidos y grupos de células por un 
delicado tejido conectivo.
Las células son generalmente pequenas, con un nücleo oscuro y con 
gruesos nodulos de cromatina. El nucleolo generalmente no es 
évidente. Pueden verse figuras de mitosis que no estân relacionadas 
con el mejor o peor comportamiento biologico del tumor. El 
citoplasma generalmente estâ mal definido y a menudo muestra una 
prolongaciôn citoplasmâtica que se imprégna con las técnicas 
argénticas especificas para células del parenquima pineal (DEL RIO 
HORTEGA, 1932; DE GIROLAMI y ZVAIGZNE, 1973). Un rasgo 
prominente es la formacion de rosetas de tipo Homer-Wright, y 
sobre todo las grandes rosetas pineocitomatosas, en las que las 
células se sitùan alrededor de una zona central, ocupada por un 
material pâlido y eosinofilo. Con las técnicas de plata, incluyendo el 
método de BIELCHOWSKY para fibras nerviosas, se ha podido 
conocer que el centro de estas rosetas estâ formado por una 
delicada marana de fibras nerviosas, terminadas en pequenas 
mazas.
A veces, los pineocitomas pueden metastatizar, por via del LCR y en 
ese caso, estas metâstasis suelen mostrar las caracteristicas de los 
pinealoblastom as que describiremos mâs adelante, pudiéndose 
encontrar en ellas, ademâs, tanto células de aspecto pineal como
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astrocitos (HERRICK y RUBINSTEIN, 1979; BORIT y BLACKWOOD, 
1979; NIELSEN y WILSON, 1975).
Entre los pineocitomas existen formas con diferenciaciôn neuronal y 
astrocitaria, en las cuales se han descrito rosetas y células 
ganglionares grandes atipicas, que muestran a menudo multiples 
prolongaciones citoplasmâticas y grânulos de Nissl (RUBINSTEIN y 
OKAZAKI, 1970; RUBINSTEIN, 1972; HERRICK y RUBINSTEIN, 1979). 
En los casos con diferenciaciôn astrocftica, ésta se demuestra por la 
presencia de gliofilamentos con la hematoxilina fosfotûngstica y por 
la demostraciôn de proteina gliofibrilar. En los ejemplos de este tipo, 
descritos por HERRICK y RUBINSTEIN (1979), no existia el tipico 
patrôn lobular del tumor, estaban muy vascularizados y mostraban 
focos de hemorragias, antiguas y recientes.
En 1975, NIELSEN y WILSON describen la ultraestructura de un 
pineocitoma con diferenciaciôn neuronal y astrocftica, senalando 
cômo las células tumorales mostraban un citoplasma abundante, con 
numerosas cisternas de retfculo endoplâsmico, poli-ribosomas y 
mitocondrias, lisosomas y vesiculas de contenido denso. Entre los 
rasgos mâs llamativos, destacaba la presencia de gran numéro de 
prolongaciones citoplasmâticas muy juntas, conteniendo numerosos 
microtübulos con diâmetro de 25 a 30 nm. En estas prolongaciones 
se observaron también vesiculas de nücleo denso y grupos de 
vesiculas claras. A menudo las vesiculas aparecfan alineadas a lo 
largo de franjas citoplasmâticas, cercanas a zonas donde existian 
complejos sinâpticos.
Para HERRICK y RUBINSTEIN (1979), los pineocitomas con 
diferenciaciôn neuronal, o con diferenciaciôn neuronal y astrocftica, 
tienen m enor tendencia a m etastatizar y se dan mâs 
frecuentemente en sujetos de edad adulta. Para estos autores, estos 
tumores serfan los subtipos de pineocitom as con mayores 
supervivencias, superiores en algunos casos a los 8 anos, mientras 
que opinan que la supervivencia no es significativamente diferente 
entre los pineocitomas sin diferenciaciôn astrocftica o neuronal y los 
pinealoblastom as.
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La capacidad potencial de los pineocitomas para mostrar una 
diferenciaciôn neuronal ha sido establecida por los siguientes datos:
1) Presencia, en estos tumores, de grandes rosetas, mayores que las 
de Homer-W right, en las cuales las prolongaciones celulares 
muestran afinidad por las mismas impregnaciones argénticas que 
los axones.
2) La presencia de células ganglionares neoplâsicas, facilmente 
identificables con las técnicas histolôgicas habituales.
3) La demostraciôn ultraestructural en estas células de los rasgos 
propios de las neuronas.
4) La semejanza de algunas de estas neoplasias con los pineocitomas 
expérim entales, cuya naturaleza neuronal ha sido claram ente 
establecida por medio de la microscopia electrônica.
5) La correlaciôn entre estos tumores y el conocimiento acerca de la 
citogénesis, estructura y funciôn de la glândula pineal.
Las rosetas grandes de los pineocitomas (rosetas pineocitomatosas 
de Borit), difieren de las tipicas de Homer-W right de los 
meduloblastom as, neuroblastom as, simpatoblastomas y algunos 
pinealoblastomas, no solo por el tamano, sino por la presencia en 
ellas de terminaciones bulbosas argirôfilas. La argirofilia de los 
procesos celulares sugiere un proceso de diferenciaciôn, y ante la 
suposiciôn de que los pineocitomas con diferenciaciôn neuronal son 
menos agresivos, se ha interpretado que las rosetas grandes de 
estos tumores estarian formadas por neuronas maduras, mâs que 
por neuroblastos, interpretaciôn que se apoya también en la 
observaciôn de que muchas veces predominan estas rosetas en 
zonas donde se identifican células de aspecto claramente neuronal.
Por otra parte, la diferenciaciôn ganglionar se establece 
inequfvocamente con el microscopio electrônico, por la presencia de 
vesiculas claras y oscuras en el citoplasma y en las prolongaciones 
celulares y por la presencia de complejos sinâpticos. Por el contrario.
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la presencia de prolongaciones citoplasmâticas con gliofilamentos, 
apoya la teoria de una diferenciaciôn astrocftica, confirmando los 
datos aportados por la demostraciôn de proteina gliofibrilar. Para 
RUBINSTEIN y HERMAN (1972), pueden coexistir en la misma célula 
organelas gliales y neuronales, sugiriendo la posibilidad de una 
diferenciaciôn neoplâsica divergente.
Entre los 41 tumores pineales descritos por HERRICK y RUBINSTEIN 
(1979), 15 pineocitomas mostraban diferenciaciôn hacia astrocitos 
maduro s o hacia células ganglionares. En su mayorfa, existfa una 
diferenciaciôn mixta, glial y neuronal, mostrando âreas con el tfpico 
aspecto de un ganglioglioma (RUBINSTEIN y OKAZAKI, 1970).
En el caso descrito por NIELSEN y WILSON (1975), al que 
anteriormente nos hemos referido, la microscopfa electrônica mostrô 
en las prolongaciones de algunas célu las, m icrotübulos, 
microfilamentos y vesfculas electrodensas, mientras que en otras se 
observaron gliofilamentos, lo que llevô a la interpretataciôn de 
dicho tum or como un p ineocitom a con d iferenc iac iôn  
gangliogliomatosa.
En 1976, VARAKIS y ZU RHEIN describen un pineocitoma 
experimental en el hâmster, inducido por la cepa JC del papovavirus 
humano. Los rasgos morfolôgicos de este tumor, en el que se pudo 
encontrar hidroxi-indol-orto-metil-transferasa, fueron la presencia 
de prolongaciones citoplasm âticas terminadas en maza, con 
microtübulos, vesfculas claras y oscuras, franjas sinâpticas y cilios 
de patrôn 9 + 0, similares a las estructuras anâlogas encontradas 
normalmente en los fotorreceptores de la retina de la rata y del 
hâmster y en los pinealocitos de la rata recién nacida. Estos datos 
confirman la potencialidad de las células neoplâsicas pineales para 
desarrollar todos los caractères morfolôgicos de las células 
ganglionares bien diferenciadas (HERRICK y RUBINSTEIN, 1979).
La capacidad alternativa, y a menudo concomitante, de los 
pinealocitos para diferenciarse en Ifneas astrocfticas, implica que las 
células pineales parenquim atosas tienen capacidad para una
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diferenciaciôn divergente neuroepitelial, o bien podria explicarse 
por la participaciôn simultanea de dos tipos celulares diferentes en 
la formaciôn del tumor.
Para HERRICK y RUBINSTEIN (1979), la diferenciaciôn ganglionar en 
los tumores pineales estaria en concordancia con la funciôn de 
neurotransductor de la glândula pineal. Por otra parte, la similitud 
estructural que existe entre la glândula pineal normal y los ôrganos 
qu im io-recep tores, podria explicar una form a divergente 
excepcional hacia un quemodectoma, también documentada en la 
literatura (SMITH y COLS., 1966).
La teoria de la multipotencialidad de las células del parénquima 
pineal puede sustentarse en los trabajos de DEL RIO HORTEGA 
(1932), para quien el neuroepitelio puede diferenciarse en très 
Ifneas diferentes: La mayorfa de las células que van a formar la 
pineal, se hacen pineocitos, conservando un carâcter neuroepitelial 
modificado, y siendo éste un tipo de célula fntimamente relacionado 
con las neuronas sin axôn (células amacrinas). Otras células 
neuroepiteliales se diferencian a células gliales, o excepcionalmente, 
a neuronas.
Un subtipo especial de pineocitoma, hasta ahora solo recogido 
excepcionalmente en la literatura estâ representado por el llamado 
pineocitoma papilar (TROJANOWSKI y COLS., 1982; D'ANDREA y 
COLS., 1987). Aunque se ha sefialado una gran agresividad biolôgica 
para el mismo (TROJANOWSKI y COLS, 1982), el hecho de que tan 
solo existan très descripciones del mismo, hace dificil obtener 
conclusiones al respecto.
Digamos, por ultimo, que es admitido que en la pineal adulta existen 
astrocitos fibrilares bien diferenciados, y es posible que a este tipo 
de células pertenezcan los elementos gigantes que ocasionalmente 
se observan en la glândula (DEL RIO HORTEGA, 1932). Estas formas 
monstruosas pueden ser ocasionalmente identificadas en el seno de 
un pineocitoma y su presencia no influye sobre el pronôstico 
biolôgico de estos tumores.
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En el momento actual, debido fundamentalmente a la poca 
frecuencia de pineocitomas en las distintas series, no se ha realizado 
un estud io  sistem âtico  que perm ita  la carac te rizac iôn  
inmunohistoqufmica de los pineocitomas.
Pinealoblastomas
Los pinealoblastom as, también llamados pineoblastomas, son 
tumores muy malignos que, por lo general, afectan a ninos en la
primera década de la vida. En 1933 son descritos por DEL RIO
HORTEGA como compuestos por células pequenas y redondeadas, 
agrupadas en lôbulos o trabéculas y sustentadas por una red de 
tejido conectivo, siendo dificilm ente distinguibles de los
neuroblastom as.
Se considéra que estas neoplasias son la forma indiferenciada de los 
pineocitomas. Son densamente celulares, con los nücleos redondos u 
ovales, conteniendo gruesos nôdulos de cromatina. La presencia de 
figuras de mitosis es variable. El citoplasma estâ mal definido, es 
escaso y a menudo muestra una prolongaciôn corta. En algunos 
casos, se reconoce claram ente una arqu itectura lobular, 
caracteristica que suele estar présente en los pineocitomas.
Las tinciones argénticas especificas para células pineales pueden ser 
positivas en estos tumores (Me GOVERN, 1949; RUSSELL y 
RUBINSTEIN, 1971), pero este dato no es constante (BRIHAYE, 
1956). A veces se identifican rosetas idénticas a las del
meduloblastoma, lo que puede representar la existencia de formas 
transicionales entre neoplasias maduras e indiferenciadas.
Ocasionalmente se encuentra en estos tumores un patrôn en mosaico 
que recuerda la estructura de la pineal fetal. Cuando se reconoce 
una estructura lobular, suelen observarse las células de mayor 
tamano en localizaciôn central, mientras que en las zonas periféricas 
estân situadas las células mâs pequenas, identificables como 
pineoblastos primitivos. Este patrôn hace que algunas veces la
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histologia de estos tumores pueda confundirse con un germinoma,
sin embargo, la distinta morfologia de las células y la disposiciôn de 
los vasos, centrales en los pinealoblastomas y periféricos en los 
germinomas, ayuda a clarificar el diagnostico. Ocasionalmente se 
observan nidos de células grandes, pleomôrficas, epitelioides, 
formando un patrôn en mosaico. Otras veces aparecen células 
fusiformes, en una o varias capas, formando rosetas, con una luz 
central prominente que estâ limitada por una membrana eosinôfila. 
Algunas veces, estas rosetas tienen forma tubular.
En su mayor parte, las rosetas del pineoblastoma son anâlogas a las 
que aparecen en los ependimoblastomas y retinoblastomas (rosetas 
de Flexner-W intersteiner) (RUBINSTEIN, 1970), pero también 
pueden apreciarse células pequenas, ligeramente mayores que
linfocitos, mostrando un nücleo oscuro y un citoplasma moteado, 
mal definido, que forman rosetas sin luz, en torno a un material
fibrilar. Son las llamadas rosetas de Homer-Wright, o seudorrosetas 
de Bailey, que generalmente se interpretan como evidencia de una 
diferenciaciôn neuroblâstica. En otras zonas se aprecia una 
disposiciôn circular de células pequenas, similares a espongioblastos, 
con nücleo pequeno, oval e hipercromâtico, alrededor de los vasos 
sangumeos. En ocasiones pueden encontrarse nidos de células con 
nücleo redondo, regular e hipercromâtico, y citoplasma con 
prolongaciones cortas, eosinôfilas, que ter min an en una formaciôn 
bulbosa. Algunas de estas prolongaciones estân agrupadas en haces 
que perforan una especie de membrana, abriéndose en abanico
como un ramillete, o convergen desde una membrana côncava, en 
una disposiciôn muy sugerente de diferenciaciôn retiniana. Estas 
formaciones son similares a las descritas como "fleuretas" o 
"florecillas" (TSO y COLS., 1970) en retinoblastomas y que han sido 
interpretadas como expresiôn morfolôgica de una diferenciaciôn 
fotorreceptora.
Aunque la pineal de los mamiferos se considéra formada por células 
secre to ras, su posib le  transform aciôn desde una célu la  
primariamente fotorreceptora se apoya en la presencia de formas 
intermedias en vertebrados inferiores (COLLIN, 1971; VIVIEN-
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ROELS, 1969, 1970), por una transitoria diferenciaciôn de los 
pinealocitos a células semejantes a elementos fotorreceptores, 
durante el desarrollo ontogénico en la rata (ZIMMERMAN y TSO, 
1975), por la presencia en el murciélago de células pineales que 
varian desde tipicas células fotorreceptores a pinealocitos tipicos a 
través de estadios intermedios (PEVET y COLS., 1977) y por la 
demostraciôn de barras sinâpticas, en los pinealocitos de los 
mamiferos, que semejan el aparato sinâptico de las células 
sensoriales (COLLIN, 1976; STEFANKO y MANSCHOT, 1979).
Las formas poco diferenciadas del pineoblastoma se parecen mucho 
al meduloblastoma y en ambos casos se encuentran rosetas de 
Homer-Wright, a las que se interpréta como intentos abortivos de 
diferenciaciôn neuroblâstica (HERRICK y RUBINSTEIN, 1979). A 
favor de esta similitud estâ la observaciôn de WALDBAUR y COLS. 
(1976), que muestra la apariciôn de un meduloblastoma y un 
pineoblastom a en dos gemelos monocigôticos, y también la 
observaciôn de que la inoculaciôn cerebral del virus papova humano 
JC induce en el hâmster selectivamente meduloblastomas y 
pineocitomas (PADGETT y COLS., 1977). Por otra parte, se han 
descrito algunas observaciones de pinealoblastomas con formaciôn 
de melanina (HERRICK y RUBINSTEIN, 1979; BEST, 1973) y es bien 
conocida la ex istencia  de una variante h isto lôg ica del 
meduloblastoma que se caracteriza por la formaciôn de este 
pigmento (FOWLER y SIMPSON, 1962; RUBINSTEIN y NORTHFIELD, 
1964; SUNG y COLS., 1973).
Los pinealoblastomas pueden ser muy invasivos y diseminarse por 
via del LCR. Sin embargo, las metâstasis extracerebrales son raras 
en estos tumores.
Pinealomas
El término de "pinealoma" solo se aplica en la actualidad para 
designar de forma genérica a un tumor de la pineal, y por tanto, 
debe ser considerado impreciso e incorrecto la mayor parte de las
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veces. Sin embargo, se ha empleado a veces para designar algunos 
tumores, con un patron histolôgico similar al germinoma, pero no 
exactamente igual a él, y que se ha supuesto difieren de éste porque 
la célula de origen podria ser el pinealocito. Este concepto ha sido 
defendido por ZÜLCH desde 1956 y por otros autores, como 
MATSUTANI y COLS. (1975), SANO (1983, 1985), etc.
Para ZÜLCH (1986), existen importantes argumentes para creer que 
se puede hacer una diferenciaciôn entre germinomas y pinealomas 
cuando nos encontramos con un tumor que muestra un patrôn con 
dos tipos de células (células grandes y células de tipo linfoide). Asi, 
senala que:
1.- Las células tumorales del germinoma serian de mayor tamano 
que en el caso del pinealoma y el patrôn en dos tipos celulares séria 
mucho mâs évidente en este ultimo.
2." Los germinomas son negativos con la tinciôn de DE GIROLAMI y 
positivos con el PAS, mientras que los pinealomas son PAS negativos 
y se impregnan con la técnica de DE GIROLAMI.
3. - Ambos tipos de tumor muestran diferente disposiciôn celular 
(SANO, 1983, 1985).
4.- Autores como MATSUTANI y COLS. (1975) y MATSUTANI (1976) 
han encontrado evidencias inmunohistoquimicas a favor de que 
algunos tumores pineales con patrôn de dos tipos de células, 
procederian de células del parenquima pineal.
De acuerdo con su teoria, ZÜLCH interpréta que las células pequenas 
de sus pinealomas séria células tumorales inmaduras y no linfocitos, 
de acuerdo con la opiniôn de KALM y MAGUN (1950). Supone 
también que estos pinealomas se dan no solo en la regiôn pineal, 
sino que pueden estar enmascarados entre el grupo de los llamados 
pinealomas ectôpicos, o germinomas de localizaciôn supraselar. En 
este sentido, SANO (1985) senala que un 20 % de los germinomas 
ectôpicos podrian encuadrarse dentro del concepto del pinealoma de 
ZÜLCH
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En base a estos datos, la clasificacion de tumores pineales que hace 
ZÜLCH sena la siguiente:
I. Teratomas
II. Germinomas (tumor con patron de 2 tipos celulares)
III. Pineocitomas (tumor con patron de 1 tipo celular)
IV. Pinealoblastomas (meduloblastoma de la pineal)
V. Pinealomas (tumor con patron de 2 tipos celulares)
Segùn el concepto de Zülch, sus "pinealomas” serian tumores propios 
de la segunda y tercera décadas de la vida y se darian 
preferentemente en varones. Puesto que en la mayoria de las 
casuisticas este tumor esta enmascarado entre los germinomas, su 
frecuencia séria aproxim adam ente la de estos ùltim os. Su 
consistencia séria dura y su aspecto rosa-grisâceo. Las células 
grandes tendrian tendencia a formar nidos y muestran una 
membrana nuclear évidente y uno o varios nucleolos. A veces 
presentan pequenas vacuolas, llenas de lipidos, que corresponderian 
a las llamadas gotas hialinas o coloides de Pappenheimer. En cuanto 
a las células pequenas, se han interpretado como formas juveniles 
inmaduras (UEMURA, 1917) o un estadio preliminar de las grandes 
(KALM y MAGUN, 1950).
Gangliocitomas
La presencia de auténticos gangliocitomas de la pineal parece ser 
excepcional. En el caso publicado por HORRAX y BAILEY (1928), la 
descripciôn de células y fibras gliales hace lôgica su interpretaciôn 
como un ganglioglioma. En el caso descri to por EBINA y COLS. 
(1985), también existian dos tipos preferentes de células, y aunque 
no se pudo demostrar positividad a la proteina gliofibrilar, la 
morfologia microscôpica sugiere que también se trataba de un 
ganglioglioma.
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Astrocitomas
Son tumores muy poco frecuentes en la pineal, y la mayor parte de 
los casos descritos deben ser considerados en realidad como 
astrocitomas de estructuras adyacentes (ADAMS y RICHARDSON, 
1952).
Los casos recogidos como de probable origen pineal, lo han sido por 
DE GIROLAMI (1977), quien reclasifica como astrocitoma un tumor 
de la serie de HORRAX y BAILEY de 1925, DE GIROLAMI y 
SCHMIDEK (1973), HERRICK y RUBINSTEIN (1979), PAPASOZOMENOS 
y SHAPIRO (1981), BENJAMIN y COLS. (1985), y DE GIROLAMI y 
ARMBRUSTMACHER (1982), quienes recogen como astrocitoma 
pilocitico juvenil de la glandula pineal un caso discutible, con 
extension a tercer ventriculo, talamo optico y tegmentum 
mesencefalico.
Los astrocitomas de la region pineal, si en ellos incluimos a los que 
se inician en la parte posterior del III ventriculo, representarian 
entre el 0.1 - 1 % de todas las neoplasias del Sistema Nervioso 
(HORRAX y BAILEY, 1925; ZÜLCH, 1965), pero esta frecuencia seria 
muy inferior si nos limitaramos solo a los astrocitomas de auténtico 
origen pineal.
Teoricamente estos astrocitomas podrian derivar de los astrocitos 
présentes en la glandula pineal, o bien de las células 
parenquimatosas con diferenciacion astrocitica, aunque en este caso 
deberian estar incluidos en el grupo de los pineocitomas con 
diferenciacion astroglial.
En cualquier caso, estas lesiones deben ser claramente diferenciadas 
de la gliosis fibrilar de la pineal, que puede detectarse en autopsias, 
y que parece ser variable segùn edad y sexo de los individuos.
Se han barajado diversas explicaciones para el hecho de la rareza de 
astrocitomas en la glandula pineal, a pesar de que existen astrocitos
67
en su estructura (WURTMAN y COLS, 1968; SCHARENBERG y LISS, 
1965; ACHUCARRO y SACRISTAN, 1912), senalândose que podrîa 
deberse al escaso numéro de éstos, o bien a su relativa resistencia a 
estimulos oncogénicos.
En cualquier caso, los astrocitomas pineales son similares a los que 
se originan en otras zonas del Sistema Nervioso (DE GIROLAMI y 
SCHMIDEK, 1973; DE GIROLAMI, 1977; NORBURT y MENDELOW,
1981). Habitualmente se comportan como lesiones biolôgicamente 
malignas y solo el 30 % de los pacientes sobreviven mas de 2 anos 
tras el diagnostico, independientemente del tratamiento aplicado 
(BENJAMIN y COLS., 1985).
Quisles gliales
En las autopsias son frecuentes los hallazgos de pequenos quistes en 
la pineal, que apenas producen aumento del tamano de la glandula 
(RUSSELL y RUBINSTEIN, 1959). Son frecuentes en el adulto y en 
sujetos jôvenes fâcilmente demostrables al microscopic (COOPER, 
1932). Sin embargo, a veces estos quistes pueden alcanzar un 
tamano considerable y hacerse sintomâticos (COOPER, 1932; SEVITT 
y SCHORSTEIN, 1947; VAQUERO y COLS., 1988). Se han interpretado 
como el resultado de un proceso degenerative en la glandula, o bien 
como consecuencia de un origen anâlogo al de los quistes simples 
gliales de otras localizaciones (VAQUERO y COLS., 1988).
I.2.g. QUISTES DERMOIDES Y EPIDERMOIDES
De acuerdo con RUSSELL y RUBINSTEIN (1971) estos tumores deben 
ser considerados mas bien como lesiones disembrioplâsicas, siendo 
su origen el secuestro de restes epiteliales durante el desarrollo. 
Representan entre el 0.2 y el 1 % de los procesos expansives 
in tracraneales.
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Estân bien delimitados y suelen présentai una apariencia quistica, 
con una pared de epitelio escamoso estratificado y tejido conectivo. 
Generalmente son una parte constituyente de los teratomas de la 
region pineal, y pueden ser lo suficientemente grandes como para 
dominai el cuadro anatomopatolôgico. Diverses ejemplos han sido 
recogidos, entre otros autores, por GIEBEL (1921), RUSSELL (1944), 
MULLER y WOHLFART (1947), ZÜLCH (1956), etc.
Algunas veces estân adheridos a estructuras normales, taies como la 
vena de Galeno, de donde résulta dificil su separaciôn. Sin embargo, 
su contenido de queratina y de restes epiteliales descamados es 
fâcilmente extirpable (SAMBASIVAN y NAYAR, 1974).
I.2.h. M ENINGIOMAS
Entre un total de 262 tumores de la region pineal con verificaciôn 
histologica, OBRADOR y COLS. (1976) encuentran un 8 % de 
meningiomas. Por otra parte, PIATT y CAMPBELL, en una revision 
de la literatura realizada en 1983, solo encuentran 35 casos de 
meningioma de la region pineal.
Estos tumores suelen estar implantados y procéder del borde del 
tentorio, de la union falco-tentorial, o del pliegue de la aracnoides 
de la cisterna del velum interpositum, en el techo del III ventriculo 
y tela coroidea.
Suelen estar bien delimitados de las estructuras vecinas y su aporte 
vascular es un dato importante. Los de la hoz y borde del tentorio 
suelen estar irrigados por arterias extracerebrales procedentes de 
las estructuras durales. Los de la tela coroidea y velum 
interpositum, se nutren por las arterias coroideas anteriores y 
posteriores y habitualmente no estân unidos a la hoz ni al tentorio.
En 1979 ROZARIO y COLS, senalan que los meningiomas de la region 
pineal sin adherencias durales proceden del velum interpositum, y
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recogen 25 casos de la literatura, incluyendo dos observaciones 
personates.
Meningiomas que se presentan clmicamente como tumores de la 
region cuadrigeminal han sido publicados por CUSHING y 
EISENHARDT (1938), PAPO y SALVOLINI (1974) y SACHS y COLS. 
(1962).
I.2.i. M ETASTASIS
Las metastasis de la region pineal son raras. HALPERT y COLS. 
(1960) recogen solo 3 casos entre 338 casos de carcinoma de 
pulmon, lo que représenta una frecuencia del 0.88 % en estos 
carcinomas. HOLNESS y SANGALANG (1976) recogen el caso de una 
metastasis de mieloma en el curso de una leucemia de células 
plasm âticas.
Entre una serie de 20 tumores malignos de la region pineal, 
publicada por NEUWELT y COLS. (1979) solo se recoge un caso 
probado de metastasis de un adenocarcinoma (5 %). Un nuevo caso 
ha sido publicado recientemente por WEBER y COLS. (1989).
I.2.j. MELANOMA PRIMARIO DE LA REGION PINEAL.
Los melanomas primarios del Sistema Nervioso son muy raros y 
proceden principalm ente de los melanocitos existentes en la 
p iam adre.
Entre 66 casos de melanoma del Sistema Nervioso, GIBSON y COLS. 
(1957) recogieron solo 3 casos de melanoma primario de la region 
pineal, ahadiendo un nuevo caso personal. En 1977 ARLANT y COLS, 
describen el crecimiento difuso de un melanoma leptomenmgeo, con 
invasion de la region pineal.
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I.2.k. QUISTES ARACNOIDEOS Y EPENDIMARIOS.
Los quistes aracnoideos de la region pineal son lesiones 
malformativas a nivel de los pliegues aracnoideos de la cisterna de 
la lamina cuadrigémina. Ademas de este origen congénito, es 
indudable la ocasional apariciôn de quistes aracnoideos secundarios 
a aracnoiditis, traumatismos, etc., tal como ha sido senalado por 
KATAGIRI (1960) y por NOETZEL (1940).
Quistes aracnoideos de la fosa posterior, algunos con extension hacia 
la region pineal han sido descritos por diversos autores (LITTLE y 
COLS., 1973; VAQUERO y COLS., 1981). En 1979, SCHAFER y COLS, 
describen un quiste de la lamina cuadrigémina, no verificado 
histologicamente y que comunicaba con el acueducto, anâlogo al caso 
publicado por FREDERICKS y VAN NUIS (1976). Estos autores 
senalan, como posible causa patogénica, la persistencia del receso 
mesocolico fetal, o bien la rotura al acueducto de un quiste 
ependim ario.
Una forma inhabitual de lesion quistica de la region pineal ha sido 
descrita por MARX y COLS. (1968). Dicha lesion estaba constituida 
por una evaginaciôn quistica de la aracnoides, en un paciente con 
oclusiôn del acueducto de Silvio y rotura de la pared medial del 
trigono ventricular, que protruia hacia la cisterna cuadrigémina.
Por otra parte, en casos de estenosis de acueducto y consiguiente 
hidrocefalia, el receso suprapineal del tercer ventriculo también 
puede simular una lesion quistica de la region pineal, que 
desaparece al controlar la hidrocefalia mediante una derivacion 
ventricular.
1.2.1. MISCELANEA.
En este grupo recogemos lesiones de histologia y etiologia diversa 
que pueden representar procesos expansivos en la region pineal.
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La posibilidad de hamartomas vasculares (MILLER, 1961; VAQUERO 
y COLS., 1980, FUKUI y COLS, 1983), y sobre todo su mâs tipico 
représentante a este nivel, los aneurismas, o mâs propiamente, 
malformaciones vasculares de la ampolla de Galeno (POPPEN y 
AVMANN, 1960; LASJAUNIAS y COLS, 1989), deben ser tenidos 
siempre en cuenta. En 1980 COPTY y COLS, recogen un caso de 
aneurisma de la vena de Galeno trombosado y calcificado, cuyo 
aspecto radiolôgico sugeria la presencia de un tumor.
En la region pineal podemos encontrar granulomas, sobre todo de 
etiologia tuberculosa, y ejemplo de ello son las observaciones 
aportadas a la literatura por DANDY (1921) y por WHITTLE y COLS. 
(1983).
Observaciones aisladas de lipomas (HALMAGYI y EVANS, 1978), 
sarcoidosis (SCHAFER y COLS., 1977), cisticercosis (SALUS, 1973, 
NEUWELT, 1984), craneofaringioma ectôpico (SOLARSKI y COLS, 
1978), hemangiopericitomas (OLSON y ABELL, 1969), han sido 
presentadas como casos excepcionales.
Algunos hematomas también han sido publicados por APUZZO y 
COLS. (1976), HUMPHREYS (1978), OBRADOR y COLS (1970), 
SCOVILLE y POPPEN (1949), STEIN (1971) y LA TORRE y COLS 
(1978).
Por ultimo, hemos de tener en cuenta la posibilidad de que diversos 
procesos expansivos desarrollados en el mesencéfalo, afecten 
secundariamente la cisterna cuadrigémina, por compresiôn, y den 
lugar a una sintomatologfa anâloga a la de auténticas masas de la 
region pineal. Es el caso de gliomas, metâstasis, granulomas, etc. 
(DIERSSEN y COLS., 1978; BRAVO y COLS, 1981).
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1.3. ASPECTOS CLINICOS GENERALES DE LOS PROCESOS 
EXPANSIVOS PE LA REGION .FINEAL.
1.3.a. EDAD.
Si se analizan en su conjunto los procesos expansivos de la region 
pineal, la edad media de comienzo de la sintomatologfa es diffcil de 
obtener por la variabilidad de tumores estudiados en las diversas 
series publicadas y por el escaso numéro de pacientes de cada una 
de ellas. En la revision bibliogrâfica que hemos efectuado para la 
realizacion del présente trabajo, hemos podido obtener los 
siguientes datos:
En la serie de RAND y LEMMEN (1953), la edad de comienzo fué de 
23 anos. En la serie de RINGERTZ y COLS. (1954), de 21.4. En la serie 
de MATER y DEJONG (1967), 6.25 % de los pacientes estaban en la 
primera década, 31.25 % en la segunda década, 50 % en la tercera y 
un 12.54 en la cuarta década. Para NISHIYAMA y COLS (1966), 33 % 
estaban en la primera década, 50 % en la segunda y 16.6 % en la
tercera. En la serie de POPPEN y MARINO (1968), un 9.5 % de los
pacientes estaban en la primera década, 40.4 % estaban en la 
segunda década, 16.6 % estaban en la tercera y un 16.6 % estaban 
en la cuarta década. En 1971, JAMIESON recoge un 16.6 % de 
pacientes en la primera década, 50 % en la segunda y un 33.2 % en 
la tercera. En la serie de STEIN (1971), un 50 % de los pacientes
estaban en la primera década y un 50 % en la segunda. En la
pequena casufstica de LAZAR y CLARK (1974) de 6 casos, un 20 % 
estaban en la primera década, 20 % en la segunda y un 60 % en la 
sexta. Para MINCER y COLS. (1976), un 10 % estaban en la primera 
década, un 40 % en la segunda y un 20 % en la tercera. En la serie de 
SANO (1976), el 40 % de los pacientes eran menores de 15 afios y el 
60 % mayores de esa edad, confirmando estos datos en la serie 
posterior que publica en 1981 (SANO y MATSUTANI, 1981). Para 
DON AT (1978), la edad media de sus casos era de 17 anos. SUNG y 
COLS. (1978) tienen un 24.5 % de pacientes en la primera década.
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37.7 % en la segunda y un 14.7 % en la tercera. LIN y COLS. (1978) 
tienen 25 % de pacientes en la primera década, 34.3 % en la segunda 
y 21.8 % en la tercera. En la serie de NEUWELT y COLS. (1979) sus 
enfermos se reparten a partes iguales entre la segunda y tercera 
décadas. RAO y COLS. (1981) recogen un 11.76 % en la primera
década, 47 % en la segunda y un 11.76 % en la tercera décadas. En la
serie de ABAY II y COLS. (1981), el 77 % de sus enfermos iniciaron 
la sintomatologfa durante la segunda década de la vida. En la serie 
de FUTRELL y COLS. (1981) el 17.6 % de los pacientes estaban en la 
primera década, 55 % en la segunda y 11.7 % en la tercera.
CHAPMAN y LINGGOOD (1980) recogen un 13.6 % en la primera 
década, 36.3 % en la segunda y 31.8 % en la tercera. En la serie de 
CHANG y COLS. (1981) el 20 % de los enfermos pertenecfan a la 
primera década, 60 % a la segunda y 20 % a la tercera. Para 
VENTUREYRA (1981), el 25 % de los pacientes perteneciân a la 
primera década y 62.5 % a la segunda. Por ultimo, JOOMA y
KENDALL (1983) sehalan una edad media, para el inicio de la 
sintomatologfa, de 17 anos, con un 29.6 % de pacientes en la primera 
década y un 45.8 % en la segunda década de la vida.
I.3.b. SEXO
En todas las series recogidas se observa un predominio de varones. 
Como ejemplo, hemos revisado algunas de las serie mâs conocidas, 
obteniendo el siguiente porcentaje de varones:
RUSSELL y SACHS (1943): 88 %. SUZUKI e IWABUCHI (1965): 94.7 %. 
NISHIYAMA y COLS (1966): 100 %. MAIER y DEJONG (1967): 87.5 %. 
POPPEN y MARINO (1968): 64.4 %. STEIN (1971): 50 %. MINCER y 
COLS (1976): 70 %. JAMIESON (1971): 66.6 %. SMITH y COLS. (1976): 
75 %. SANO (1976): 81.7 %. CAMINS y SCHLESINGER (1978): 58.7 %. 
LIN y COLS. (1978): 71.8 %. SUNG y COLS (1978): 77 %. INOUE y 
COLS. (1979): 87.5 %. NEUWELT y COLS (1979): 50 %. ONOYAMA y 
COLS (1979): 85.3 %. SANO y MATSUTANI (1981): 85 %. 
VENTUREYRA (1981): 75 %, CHANG y COLS (1981): 92 %. ABAY II y
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COLS (1981): 75 %. FUTRELL y COLS. (1981): 88.2 % CHAPMAN y 
LINGGOOD (1981): 59 %. RAO y COLS. (1981): 94 %. JOOMA y 
KENDALL (1983): 74.3 %. Una excepciôn es la corta serie de LAZAR y 
CLARK (1974), con 6 casos, en la que todos los pacientes eran 
m ujeres.
I.3.C. FRECUENCIA
También es diffcil establecer eu aies son los tipos mâs frecuentes de 
tumores que afectan a la region pineal, puesto que no todas las 
series adoptan los mismos criterios para recoger sus casos y porque 
gran numéro de series no cuentan con una confirm aciôn 
anatomopatologica de la totalidad de todas las lesiones. Sin embargo, 
parece deducirse de la revision de la literatura que la frecuencia de 
los tumores de la region pineal oscila entre el 6 y el 0.2 % de los 
tumores intracraneales, segùn que las series sean orientales u 
occidentales, ya que es conocido que en el Japon existe una mayor 
incidencia de tumores de tipo germinal y, por tanto, de neoplasias 
de la region pineal.
A continuaciôn mostramos la incidencia de tumores de la region 
pineal en diversas series, en relacion con la totalidad de los tumores 
intracraneales:
1. Series occidentales.
- CUSHING (1932): 0.7 %.
- GAGEL (1937): 2.7 %.
- HENSCHEN (1955): 0.6 %.
- GRANT (1956): 0.6-0.8 %.
- EARLE y COLS (1957): 0.4 %.
- RINGERTZ y COLS (1962): 0.3 %. 
-ARENDT (1964): 0.7 %.
- ZÜLCH (1965): 0.6-0.8 %.
- RUSSELL y RUBINSTEIN (1977): 0.4-1 %.
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ZIMMERMAN (1971): 0.6 %. 
ZÜLCH (1957): 0.5 %.
OBRADOR y COLS (1976): 0.5 %. 
VENTUREYRA (1981): 0.5 %.
2. Series orientales
- UEKI (1963): 4.2 %.
- ARAKI y MATSUMOTO (1969): 4.5 %.
- HANDA (1970): 2,6 %.
- SANO (1972, 1976): 2 %.
- TAKAKURA (1984): 4.1 %
- KOIDE y COLS (1980): 6.23 %.
- UEKI y TANAKA (1980): 6.5 %.
- HANDA y YAMASHITA (1981): 4 %.
- SANO y MATSUTANI (1981): 2.7 %.
- SANO (1983): 2.7 %.
Cuando se analizan solo series pediâtricas o de pacientes en las 
primeras décadas de la vida, la frecuencia relativa de los tumores 
de la region pineal aumenta. Asi, estos tumores representan el 5.2 % 
en la serie de tumores de HOFFMAN (1984), y el 9,4 % en la de 
RAIMONDI y TOMITA (1982). Igualm ente, estos tumores 
representan el 20 % de los tumores cerebrates entre los 11 y 25 
anos y el 33 % entre los 16 y 20 anos, en la experiencia de KOIDE y 
COLS (1980).
En cuanto a la frecuencia relativa entre los diferentes tipos de 
tumor de la region pineal, también es dificil obtener datos fiables, 
por la variabilidad de lesiones incluidas en las distintas series. Sin 
embargo, parece ser aceptado que el germinoma es el tumor mâs 
frecuente de esta region.
A continuaciôn senalamos la frecuencia relativa de los distintos 
tumores segùn se desprende de las series analizadas:
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1. G e r m i n o m a s
Representan el 11.46 % de los tumores de la regiôn pineal para 
RINGERTZ y COLS. (1954), el 88.23 % para SUZUKI e IWABUCHI 
(1965), el 75 % para MAIER y DEJONG (1967), el 60.8 % para ARAKI 
y MATSUMOTO (1969), el 70.5 % para POPPEN y MARINO (1968), el 
50 % para JAMIESON (1971), entre el 14.2 y el 16.6 % para STEIN 
(1971, 1972), el 32.25 % para DE GIROLAMI y SCHMIDEK (1973), el 
0.4 % para LAZAR y CLARK (1974), el 55.8 % para DONAT y COLS 
(1978), el 33 % para SUNG y COLS (1978), el 10 % para OBRADOR y 
COLS (1976), 73.5 % para JENKIN y COLS (1978), el 46.8 % para LIN 
y COLS (1978), el 50 % para SANO (1976), el 37.5 % para NEUWELT 
y COLS (1979), el 31.25 % para ONOYAMA y COLS (1979), el 50 % 
para ISAMAT (1979), el 77.7 % para KOIDE y COLS (1980), el 27.8 % 
para CHAPMAN y LINGGOOD (1980), el 19 % para ZIMMERMAN y 
COLS (1980), el 67.7 % para CHANG y COLS (1981), el 54.7 % para 
SANO y MATSUTANI (1981), el 30 % para VENTUREYRA (1981), el 
61.19 % para HANDA y YAMASHITA (1981), el 15.7 % para WOOD y 
COLS (1981) y el 45.5 % para JOOMA y KENDALL (1983).
Résulta obvio que hay sustanciales diferencias en los datos 
aportados por las diversas series y ello debe ser atribuido a que 
muchos autores recogen estadisticas quirûrgicas, de las que ya han 
sido excluidos tumores con probabilidad cltnica de ser germinomas 
y que han sido tratados con radioterapia y de los cuales, por tanto, 
no existe confirmaciôn histolôgica. Otros, consideran germinomas a 
todos aquellos tumores pineales con buena respuesta inicial a la 
radioterapia, y es posible que algunas de estas lesiones 
correspondan a otros tumores, como por ejemplo, pinealoblastomas. 
Otros, por fin, incluyen dentro de los germinomas otros tumores de 
origen germinal, e incluso algunos incluyen dentro de este grupo 
lesiones clasificables como teratomas (KOIDE y COLS., 1980; 
NISHIYAMA y COLS., 1966; NEUWELT, 1984).
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2. C arcinom a em brionario .
En la mayoria de las series no se encuentra ningun ejemplo de estos 
tumores. Sin embargo, cuando existen, la frecuencia relativa, en 
comparacion con otras neoplasias de la zona, seria la siguiente:
El 16.6 % para NISHIYAMA y COLS (1966), el 8.3 % para MAIER y 
DEJONG (1967), el 2.9 % de los germinomas, para DONAT y COLS 
(1978), el 9.5 % para ZIMMERMAN y COLS (1980), el 6.45 % para 
CHANG y COLS (1981), el 1.8 % para SANO y MATSUTANI (1981), el
10.5 % para WOOD y COLS (1981), y el 3.3 % para NEUWELT (1984).
3. T um or del seno endoderm al
A1 igual que el anterior, esta ausente de la mayor parte de las 
series. La mayor frecuencia relativa, respecto al total de los tumores 
de la region pineal, es recogida en la serie de CHAPMAN y 
LINGGOOD (1980), con un 18.8 %.
4. C o rio c a rc in o m a
También raros, en la serie de CAMINS y SCHLESINGER (1978), 
représenta el 3.27 % de los tumores de la region pineal, y en la de 
SANO y MATSUTANI (1981), el 1.8 %. Si se consideran series muy 
pequenas, como la de NISHIYAMA y COLS (1966), su frecuencia 
relativa se eleva hasta un 33.3 %, cifra absolutamente irreal.
5. T e ra to m a s
Son variables en las distintas series. Su proporciôn en algunas de 
ellas es la siguiente:
Ninguno en la serie de RINGERTZ y COLS (1954), 19.4 % en la de 
HALDEMAN (1927), 11.76 % en la de SUZUKI e IWABUCHI (1965),
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16.6 % en la de NISHIYAMA y COLS (1976), 38.6 % en la de ARAKI y 
MATSUMOTO (1969), ninguno en la de JAMIESON (1971), 42.8 % en 
la de STEIN y COLS (1972), 5.8 % en la de POPPEN y MARINO (1968), 
ninguno en la de LAZAR y CLARK (1974), 9.6 % en la de DE 
GIROLAMI y SCHMIDEK (1973), 14.9 % en la de SANO (1976), 25 % 
en la de SUNG y COLS (1978), ninguno en la de JENKIN y COLS
(1978), en la de NEUWELT y COLS., de 1979, y en la de CHAPMAN y 
LINGGOOD (1980); 37.5 % en la de LIN y COLS (1978), 14.7 % en la 
de DONAT y COLS (1978), 37.5 % en la de ONOYAMA y COLS (1979),
4.6 % en la de ZIMMERMAN y COLS (1980), 17.16 % en la de CHANG 
y COLS (1981), 14.1 % en la de SANO y MATSUTANI (1981), 9 % en 
la de VENTUREYRA (1981), 17.16 % en la de HANDA y YAMASHITA 
(1981), 20 % en la de ISAMAT (1979), 5.2 % en la de WOOD y COLS 
(1981), 24.4 % en la de JOOMA y KENDALL (1983) y 3.3 % en la serie 
de NEUWELT de 1984.
6. Pineocitomas
Son tum ores poco frecuentes, recogiéndose los siguientes 
porcentajes, respecto de la totalidad de los tumores de la region, en 
las series analizadas:
MAIER y DEJONG (1967): 16.6 %. ARAKI y MATSUMOTO (1969): 0 %. 
JAMIESON (1971): 16.6 %. STEIN (1971): 0 %. LAZAR y CLARK 
(1974): 0 %. DE GIROLAMI y SCHMIDEK (1973): 9.6 %. SANO (1976): 
0 %. OBRADOR y COLS (1976): 39 % (cifra referida a "pinealomas"). 
SUNG y COLS (1978): 0 %. JENKIN y COLS (1978): 0 %. LIN y COLS 
(1978): 0 %. CAMINS y SCHLESINGER (1978): 13.1 %. DONAT y COLS
(1978): 8.8 %. NEUWELT y COLS (1979): 25 %. ONOYAMA y COLS
(1979): 0 %. ZIMMERMAN y COLS (1980): 9.5 %. CHANG y COLS 
(1981): 3.2 %. WOOD y COLS (1981): 15.7 %. JOOMA y KENDALL 
(1983): 3 %. NEUWELT (1984): 6.6 %.
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7. Pinealoblastomas
Oscilan, aproximadamente entre el 0 y el 25 % de los tumores de la 
region pineal. En algunas de las series revisadas, hemos recogido los 
siguientes datos:
MAIER y DEJONG (1967): 8 %. STEIN (1971): 0 %. DE GIROLAMI y 
SCHMIDEK (1973): 16.12 %. LAZAR y CLARK (1974): 0 %. ARAKI y 
MATSUMOTO (1969): 6.6 %. POPPEN y MARINO (1968): 0 %. SUNG y 
COLS (1978): 25 %. JENKIN y COLS (1978): 5.2 %. DONAT y COLS 
(1978): 20.5 %. CAMINS y SCHLESINGER (1978): 13.1 % (referente a 
tumores solo del parenquima pineal). NEUWELT y COLS (1979): 25 
%. ONOYAMA y COLS (1979): 0 %. KOIDE y COLS (1980): 22.2 % 
(tumores de la pineal). CHAPMAN y LINGGOOD (1980): 27.7 %. 
ZIMMERMAN y COLS (1980): 9.5 %. CHANG y COLS (1981): 0 %. SANO 
y MATSUTANI (1981): 5.6 %. VENTUREYRA (1981): 20 %. HANDA y 
YAMASHITA (1981): 5.2 %. WOOD y COLS (1981): 10.6 %. JOOMA y 
KENDALL (1983): 15.1 %. NEUWELT (1984): 23.3 %.
8. A s t r o c i t o m a s
La frecuencia relativa es variable, pudiendo alcanzar hasta el 45 % 
de los tumores de la regiôn, como ocurre en la serie de CAMINS y 
SCHLESINGER (1978). En otras series se obtiene:
El 11.76 % en la serie de POPPEN y MARINO (1968), pero sin discutir 
si sus casos de espongioblastoma polar representan astrocitomas 
pilociticos. Entre el 14.2 y el 16.6 % en las series de STEIN (1971, 
1972), el 14.6 % en la de SANO (1976), el 22 % en la serie de 
OBRADOR y COLS (1976), el 16.6 % en la de SUNG y COLS (1978), el 
31.25 % en la de ONOYAMA y COLS (1979), el 20 % en la de LAZAR y 
CLARK (1974) y en la de ISAMAT (1979), el 27.7 % en la de 
CHAPMAN y LINGGOOD (1980), el 38 % en la de ZIMMERMAN y 
COLS (1980), el 3.2 % en la de CHANG y COLS (1981), el 11.3 % en la 
de SANO y MATSUTANI (1981), el 10 % en la de VENTUREYRA
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(1981), el 36.8 % en la de WOOD y COLS (1981), el 9 % en la de 
JOOMA y KENDALL (1983) y 0 % en las de ARAKI y MATSUMOTO 
(1969), JAMIESON (1971), NEUWELT y COLS (1979), DONAT y COLS 
(1978), KOIDE y COLS (1980) y LIN y COLS (1978).
9. E p e n d im o m a
Muchas veces estân englobados en un grupo genérico de "gliomas". 
Representan el 6.45 % de los tumores de la region pineal para DE 
GIROLAMI y SCHMIDEK (1973). Para LAZAR y CLARK (1974) serian 
el 20 %, para OBRADOR y COLS (1976) el 0 %, para SANO (1976) el
9.7 %, para CAMINS y SCHLESINGER (1978) el 8.4 %, para NEUWELT 
y COLS (1979) el 12.5 %, para SANO y MATSUTANI (1981) el 7.5 %, 
para SANO (1983) el 9.7 % y para NEUWELT (1984) el 3.3 %.
10. Q uistes ep iderm oides
Serian para STEIN y COLS (1971, 1972) entre el 14.2 y el 16.6 %. 
Para LAZAR y CLARK (1974), el 20 %, para SANO (1976) el 3.6 %, 
para OBRADOR y COLS (1976) el 3 %, para CAMINS y SCHLESINGER 
(1978) el 1.62 %, para CHAPMAN y LINGGOOD (1980) el 9 %, para 
ZIMMERMAN y COLS (1980) el 4.6 %, para CHANG y COLS (1981) el 
3.2 %, para SANO y MATSUTANI (1981) el 2.8 %, para WOOD y COLS 
(1981) el 5.2 %, para SANO (1983) el 3.6 % y para NEUWELT (1984) 
el 3.2 %.
11. M e n in g io m a s
Frecuencia relativa variable, pero en aquellas series en las que se 
recogen los meningiomas entre los tumores de la regiôn pineal, estos 
llegan a representar hasta el 6.6 % (NEUWELT, 1984).
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12. Aneurism as de la vena de Galeno
Representan el 6.6 % de los procesos expansivos de la region pineal 
en la serie de NEUWELT (1984), y un 10 % en la de VENTUREYRA 
(1981).
13. Q uistes aracnoideos
Su frecuencia relativa es dificil de establecer, puesto que en muchas 
series se recogen, de forma inespecifica, "lesiones quisticas", sin 
especificar su exacta naturaleza (OBRADOR y COLS., 1976). En la 
serie de STEIN y COLS (1971), representan el 14.2 % de los procesos 
expansivos de la region pineal.
I.3.d. MANIFESTACIONES CLINICAS.
Segùn POPPEN (1966), los tumores de la pineal pueden crecer en 
distintas direcciones, dando asi lugar a diversos cuadros clmicos. De 
este modo:
a) Pueden crecer hacia el III ventriculo, obstruyendo el acueducto y 
producir o no compresiôn de los tubérculos cuadrigéminos 
superiores y regiôn pretectal.
b) Pueden crecer hacia atrâs, comprimiendo la porciôn superior del 
cerebelo, pero dejando permeable el acueducto.
c) Cuando son de gran tamano, pueden crecer ventral y 
posteriormente, comprimiendo los tubérculos cuadrigéminos y el 
cerebelo, y simultaneamente, obliterando el acueducto.
d) Por crecimiento hacia delante, o mâs corrientemente, por 
infiltraciôn, pueden extenderse a través de las paredes del III 
ventriculo, con lo que el cuadro résultante serâ una posible 
afectaciôn hipotalâmica e incluso del quiasma ôptico.
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Asi pues, la historia natural de un tumor de la regiôn pineal vendra 
dada por su tamano, por su localizaciôn y direcciôn de crecimiento, y 
por su tipo histolôgico.
La duraciôn de los smtomas previos al diagnôstico es variable, 
aceptândose una media de 11 meses. Segùn DONAT y COLS (1978), 
en un 50 % de los pacientes, los smtomas se presentaron 2 meses o 
menos antes del diagnôstico, solo un 8.8 % tenia smtomas 1 ano 
antes y ninguno mâs de 18 meses.
En raras ocasiones el comienzo de la sintomatologfa puede ser ictal, 
por hemorragia en el tumor o en espacio subaracnoideo (FUJII y 
COLS, 1981; CHAN y COLS, 1984).
Generalmente, el comienzo de la sintomatologfa se debe al aumento 
de de la presiôn intracraneal secundaria al bloqueo del acueducto, 
siendo en ello mâs responsable la localizaciôn del tumor que el tipo 
histolôgico.
En cualquier caso, los sfntomas y signos pueden encuadrarse, segùn 
un concepto clâsico, en cuatro grupos principales, segùn la ru ta de 
crecimiento del tumor:
1.- Si el acueducto de Silvio estâ bloqueado, aparecen signos de 
hipertensiôn intracraneal, que pueden presentarse antes de que 
aparezcan otras manifestaciones focales.
2.- Si el tumor infiltra o comprime los tubérculos cuadrigéminos 
superiores y la regiôn pretectal, se pueden originar caracterfsticos 
signos oculares y, al mismo tiempo, sfntomas psiquiâtricos por 
afectaciôn del sistema reticular.
3.- Si se extiende hacia el cerebelo, generalmente por afectaciôn de 
los pedùnculos cerebelosos superiores, aparecen manifestaciones de 
ataxia, dismetrfa, etc.
4.- Si el tumor se extiende hacia delante, dentro del III ventrfculo, 
afectando a hipotâlamo y quiasma, aparecerân manifestaciones 
endocrinolôgicas y alteraciones campimétricas.
83
Sin embargo, en la prâctica, se suelen ver formas combinadas de 
estas manifestaciones clmicas, ya que los distintos tumores pueden 
mostrar un crecimiento simultaneo en varias direcciones.
HIPERTENSION INTRACRANEAL
Los signos y smtomas de la hipertensiôn intracraneal son muy 
importantes en el diagnôstico clmico, pero no son especificos y 
pueden ser crônicos o agudos, dependiendo de la biologia propia de 
cada tumor.
La inmediata proximidad del acueducto a la lesiones pineales y 
especialmente a las lesiones intrmsecas del mesencéfalo, hace que 
tumores muy pequenos puedan bloquear muy precozmente la 
circulaciôn del LCR, originando una hidrocefalia obstructiva. Los 
smtomas y signos de la hidrocefalia secundaria al bloqueo del 
acueducto o de la porciôn posterior del III ventrfculo, serân 
cefaleas, nâuseas, vômitos, edema de papila, visiôn borrosa, diplopia 
y somnolencia.
Los diferentes tumores pueden obstruir el acueducto presionando 
desde arriba, como hacen las verdaderas lesiones pineales, por 
invasiôn de la parte posterior del III ventrfculo, o por ser lesiones 
intrfnsecas del mesencéfalo.
Han sido descritos episodios de amaurosis  fugax  o de 
oscurecimiento de la visiôn. Probablemente se deben a compresiôn 
del quiasma, de la lamina cuadrigémina o de los cuerpos geniculados 
latérales, por el III ventrfculo distendido, o bien a isquemia del 
côrtex occipital, por desplazamiento y compresiôn de las arterias 
cerebrales posteriores contra los bordes rfgidos del tentorio. Estos 
episodios de ceguera serfan precursores de una am aurosis 
permanente si la presiôn intracraneal no se alivia.
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SINTOMAS Y SIGNOS CEREBELOSOS
Cuando estân présentes, lo que ocurre entre el 5 y el 50 % 
aproximado de los casos, segùn las distintas series, generalmente se 
producen por afectaciôn de los pedùnculos cerebelosos superiores. 
Se traducen por alteraciones en la coordinaciôn de los movimientos, 
con ataxia troncal, a veces ataxia de las extremidades, con hipotonia, 
y a menudo, nistagmus horizontal.
SINTOMAS Y SIGNOS PIRAMIDALES
Pueden presentarse en el caso de los tumores de la pineal, pero se 
dan con m ayor frecuencia  en lesiones prim ariam ente  
mesencefâlicas. Su apariciôn depende de la compresiôn troncal y 
suele iniciarse por una hem iparesia espâstica, que puede 
evolucionar, en estadios terminales, a una tetraplejia, con reflejos 
patolôgicos.
SINTOMAS PSIOUIATRICOS
Las alteraciones psiquiâtricas pueden ser muy précoces en el caso 
de los tumores de la regiôn pineal, de forma que el paciente puede 
ser diagnosticado inicialmente de una enfermedad degenerativa o 
psiquiâtrica. Por régla general, los pacientes se quejan de que 
tienen somnolencia y fatiga, asi como de una disminuciôn en su 
capacidad de trabajo y de una cierta falta de rendimiento 
intelectual.
Los cambios de la personalidad no solo se explican por la 
hidrocefalia obstructiva, sino por la lesiôn del sistema reticular 
mesencefâlico, necesario para mantener el estado de alerta, y por la 
lesiôn de la sustancia gris periventricular, necesaria para la 
regulaciôn del sueno. También deben tenerse en cuenta las
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conexiones del mesencéfalo con el sistema limbico, ya que su lesiôn 
puede ser responsable de una cierta irritabilidad en estos pacientes.
La ocasional apariencia de obesidad en estos enfermos podria 
explicarse por los cambios asociados de personalidad, o por lesiones 
endocrinolôgicas cuando se afectan âreas hipotalamicas, dando lugar 
algunas veces a la apariciôn de bulimia (POPPEN y MARINO, 1968). 
La obesidad puede asociarse a retraso en el desarrollo sexual, 
diabetes insipida, trastornos en el metabolismo de los glicidos, 
hipertermia intermitente, y somnolencia.
En su serie sobre meningiomas de la regiôn pineal PIATT y 
CAMPBELL (1983) encuentran cambios intelectuales o de la 
personalidad en el 37 % de sus pacientes, siendo ésta una de las 
manifestaciones clmicas mâs destacadas de sus casos. Observaciones 
similares pueden ser recogidas de la literatura, siendo de destacar 
que los cambios de la personalidads estaban présentes en el 58 % de 
los casos de SUZUKI y COLS (1962), en el 27 % de la serie de POPPEN 
y MARINO (1968), en el 22 % de los casos de RINGERTZ y COLS 
(1954) y en el 15 % de los casos de ABAY y COLS (1981).
MANIFESTACIONES NEURO-OFTALMOLOGICAS
La parâlisis de la elevaciôn de la mirada es la manifestaciôn 
oftalmolôgica mâs frecuente de los tumores de la regiôn pineal. La 
paresia aparece afectando selectivamente los movimientos râpidos 
hacia arriba, de forma inicial, pero ya entonces suele estar afectada 
la funciôn de bùsqueda visual, asi como el nistagmus vertical 
optoquinético.
La presencia de movimientos verticales reflejos de los ojos, en 
respuesta a la flexiôn del cuello, o en respuesta a la estimulaciôn 
calôrica simultanea del conducto auditivo interno, mediante agua 
fria o caliente, asi como la presencia del fenômeno de Bell en estos 
pacientes, son datos que llevan a establecer que la parâlisis de la 
mirada vertical es de origen supranuclear.
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Por otra parte, debe conocerse que no todos los pacientes con
paresia de la mirada vertical por un tumor de la region pineal, 
tienen respuestas vestibulo-oculares conservadas o persistencia del 
fenômeno de Bell.
El hallazgo mâs frecuente es la hipometria de movimientos sacâdicos 
oculares hacia arriba, pero también puede existir hipometria de 
m ovim ientos sacâdicos hacia abajo. La hipom etria de los
movimientos sacâdicos hacia arriba es mâs pronunciada sobre la 
posiciôn primaria y cada movimiento sacâdico se signe de una 
desviaciôn en sentido contrario hacia la posiciôn primaria. La 
velocidad de los movimientos sacâdicos verticales no estâ 
correlacionada con el grado de limitaciôn de la mirada vertical hacia 
arriba.
Un nistagmus provocado, vertical, superior y mantenido, rara vez 
precede a la limitaciôn de la elevaciôn de la mirada.
Los trastornos de la inervaciôn responsables de la falta de 
movimientos sacâdicos y de la mirada de bùsqueda, han sido
estudiados, en el tronco cerebral, por ESSLEN y PAPST (1961), GAY
y COLS (1963), COLLINS y COLS. (1975), DAROFF y TROOST (1976). 
La electromiografia ocular de la mirada intencional hacia arriba 
demuestra alteraciones de la facilitaciôn de los mùsculos elevadores 
agonistas y un fallo en la inhibiciôn de los antagonistas. Este 
mecanismo se considéra anâlogo al que ocurre en la fisiopatologia de 
las parâlisis de la mirada horizontal (DAROFF y TROOST, 1976).
Durante los intentos de movimientos sacâdicos hacia arriba, una 
anomalia fâsica acompana la contracciôn de todos los mùsculos 
extraoculares, produciendo un nistagmus de retracciôn.
La parâlisis de la mirada vertical puede mejorar simplemente 
dism inuyendo la hipertensiôn in tracraneal secundaria a la 
hidrocefalia.
La parâlisis aislada de la mirada conjugada hacia abajo es rara y 
cuando ocurre se afectan los movimientos sacâdicos y de bùsqueda
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y se asocia con parâlisis de la mirada hacia arriba y paresia de la 
convergencia, lo que implica una afectaciôn del mesencéfalo 
anterior.
Parâlisis de las pupilas y de la acomodaciôn.
Cuando hay parâlisis de la mirada vertical, con raras excepciones, 
los reflejos pupilares son patolôgicos.
GOWERS (1881) fue el primero en describir arreflexia pupilar y 
parâlisis de la mirada vertical en un pinealoma confirmado 
anatomopatolôgicamente. Dos anos mâs tarde, PARINAUD publica 
que, en los pinealomas, las pupilas son generalmente pequenas y 
reactivas a la luz, pero no reactivas a la convergencia. En la 
experiencia de casi todos los autores, la disociaciôn entre 
acomodaciôn a la luz y a la distancia es algo que ocurre 
frecuentemente en las lesiones de la regiôn pineal (SANDERS y BIRD, 
1970; POSNER y HORRAX, 1946; POPPEN y MARINO, 1968; TOD y 
COLS, 1974; SCHMIDEK, 1977). Generalmente las pupilas estân 
moderadamente dilatadas y fijas, reaccionando pobremente a la luz, 
mientras que la acomodaciôn a la distancia se mantiene. Este tipo de 
anomalia ha sido llamado "pupila de Argyll-Robertson ", pero difiere 
de la clâsica pupila de Argyll-Robertson en la falta de miosis y en la 
respuesta normal a la atropina.
Las fibras aferentes de los reflejos pupilares de acomodaciôn a la 
luz pasan desde el tracto ôptico al pretectum, donde se decusan, en 
parte a través de la comisura posterior, antes de alcanzar las células 
reticulares que rodean el nücleo de Edinger-Westphal. Por el 
contrario, las fibras que controlan la acomodaciôn a la luz parten del 
côrtex estriado y periestriado, en la regiôn occipital, y atravesando 
la câpsula posterior, alcanzan el nücleo de Edinger-Westphal desde 
abajo (GAY y COLS, 1974). Estos diferentes trayectos anatômicos 
podrian ser una explicaciôn vâlida de por qué en el caso de los 
tumores de la regiôn pineal, se conserva la acomodaciôn pero se 
altera la respuesta pupilar a la luz.
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Generalmente los tumores de la zona pineal producen un estado de 
acomodaciôn pareto-espâstico. Cuando se cambia la mirada de lejos 
a cerca, la acomodaciôn es parética y cuando se intenta llevar la 
mirada hacia arriba, se producen espasmos de acomodaciôn, 
originândose visiôn borrosa.
La afectaciôn del control pupilar simpâtico es rara, pero a veces se 
observa una anisocoria que puede deberse a una afectaciôn motora 
parasimpâtica asimétrica. Por otra parte, algunas observaciones 
sugieren que determinados pacientes pueden tener afectaciôn 
simpâtica central y que los cambios en el diâmetro pupilar podrian 
estar relacionados con una alteraciôn en el balance simpâtico- 
parasim pâtico.
Ocasionalmente, puede aparecer un smdrome de contracciôn 
anisocôrica alternante (LOWENSTEIN, 1954), que se caracteriza por 
una contracciôn pupilar, mâs marcada en el ojo directamente 
estimulado por la luz que en el opuesto, lo que podria traducir una 
minima lesiôn pretectal.
En raras ocasiones, el smdrome de PARINAUD puede estar asociado 
con corectopia, o pupilas desplazadas, que puede ser permanente o 
transitoria (WILSON, 1906). Este fenômeno puede explicarse por la 
inervaciôn segmentaria de la pupila a cargo del nücleo de Edinger- 
Westphal. Cuando hay un müsculo dilatador de la pupila paralizado, 
la inhibiciôn central del tono del esfmter, produce pupilas ovales y 
excéntricas.
Parâlisis de la convergencia.
Es el tercer signo que compléta la triada de PARINAUD (PARINAUD, 
1883, 1886).
El smdrome de parâlisis de la convergencia se caracteriza por un 
fallo de la convergencia, con diplopia, cuando los ojos miran a un 
punto cercano, sin paresia de la mirada medial o lateral.
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Aunque los sustratos anatômicos para la convergencia, mirada 
vertical y reacciones pupilares estân en intima vecindad en el 
mesencéfalo, la convergencia suele estar preservada cuando la 
mirada vertical hacia arriba estâ afectada.
Por otra parte, en pacientes con parâlisis de la mirada hacia arriba 
pueden presentarse sacudidas convergentes de los ojos. Los 
movimientos convergentes son râpidos y evocados por el esfuerzo 
mâximo de la mirada hacia arriba. Este tipo de espasmo puede estar 
asociado a miosis, pero no invariablemente (KORNBLUETH, 1952).
Nistagmus de convergencia-retracciôn y mioclonias oculares.
Las descripciones clâsicas del smdrome del acueducto de Silvio 
incluyen nistagmus de retracciôn, nistagmus de convergencia y 
ambos combinados (DE MANCHY, 1923; COGAN, 1959; SEGARRA y 
OJEMANN, 1961). En 1913 BAR ANY recoge un caso con nistagmus de 
retracciôn unilateral, asociado con nistagmus de convergencia del 
otro ojo. En 1960, CHRISTOFF y COLS., publican un caso en el cual 
coexistian ambos fenômenos intermitentemente en el mismo ojo, 
atribuibles a una lesiôn del mesencéfalo rostral.
El llamado nistagmus de convergencia-retracciôn es el fenômeno 
mâs distintivo de las lesiones pretectales producidas por tumores de 
la glândula pineal. Puede aparecer antes de que se afecte la mirada 
vertical y consiste en que, con cada intento de mirar râpidamente 
hacia arriba, los ojos baten primero varias veces hacia dentro, y 
luego divergen. Cuando el fenômeno es muy pronunciado, cualquier 
intento de mirar râpidamente hacia arriba u horizontalmente, causa 
sacudidas convergentes de los ojos, seguidas de un movimiento 
lento hacia la posiciôn de reposo. Los pacientes que presentan estas 
alteraciones se quejan de lentitud para enfocar y de dificultad para 
leer.
Cuando los movimientos de convergencia de los ojos distorsionan la 
mirada vertical, limitando la abducciôn, el cuadro se asemeja a una
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paresia del VI par y se conoce como "paralisis seudoabduccens", 
propia de las lesiones del mesencéfalo superior (DAROFF, 1971). En 
estes cases, les mevimientes ecule-encefalices y la estimulacion 
caloric a, preducen una abduccion compléta.
El nistagmus de convergencia-retraccion también ecurre en intentes 
de cenvergencia y enfeque de un ebjete, en intentes de 
mevimientes sacâdices hacia abaje y, espentaneamente, ceme 
râfagas parexisticas de actividad metera (SEGARRA y OJEMANN, 
1961).
La fisiepatelegia del nistagmus de cenvergencia-retraccion aùn ne 
es bien cenecida. GAY y COLS (1963) deducen, per estudies EMG, 
que estâ afectada la inervacion normal recipreca de mùscules 
eculares agenistas y antagenistas, preduciéndese râfagas de 
actividad muscular en tedes les müscules inervades per les nervies 
m eter ocular cemün y meter ocular externe, eriginândese asi 
périodes rapides alternantes de excitacion e inhibiciôn recipreca. De 
estes dates deducen que les m evimientes de cenvergencia- 
retraccion se preducen ceme resultade de un patron de inervacion 
alterada que hace que müscules antagenistas se centraigan 
sim ultaneam ente.
Retraccion de les pârpades y etres fenômenes eculares.
La retraccion palpebral supranuclear (signe de Cellier) suele 
aseciarse cen parâlisis de la mirada vertical hacia arriba. La 
retraccion es simétrica y se mantiene mientras el paciente dirige les 
ejes hacia del an te e ligeramente hacia arriba. Puede acempaharse 
de excese e dificultad de parpadee. Cen la mirada hacia abaje, el 
tone del elevader disminuye y les pârpades siguen al eje hacia 
abaje. La elevaciôn de les ejes, al mirar hacia arriba, acentüa la 
disparidad entre la pesicion palpebral y la de les ejes. En cases 
excepcienales, la retraccion palpebral ecurre cuande el paciente 
dirige la mirada cenjugada hacia abaje (WALSH y HOYT, 1969).
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La retraccion palpebral ha side relacionada con lesiones localizadas 
en les nûcleos pretectales del area periacueductal mesencefâlica. 
Aqui, las fibras corticales supranucleares inhibidoras que van al 
tronco pueden ser destruidas, permitiendo que les im pulses 
precedentes de les campes eculares corticales bembardeen les 
nùclees eculem eteres y prevequen la centracciôn simultanea de 
tedes les müscules eculares (HATCHER y KLINTWORTH, 1966).
Desviacion asimétrica de les ejes y parâlisis de les nervies 
eculem eteres.
En pacientes cen tumeres de la region pineal pedemes encentrar 
desviacienes asimétricas de les ejes, per una divergencia vertical ne 
paralitica de erigen supranuclear e secundaria a una disrupciôn 
vestibule-ecular (SANDERS y BIRD, 1970; KEANE, 1975). Produce 
diplopia vertical.
Per etra parte, tante la hipertension intracraneal per la hidrecefalia 
aseciada, ceme la pesible invasion tumoral del mesencéfalo, que 
puede afectar sus nüclees de erigen, ecasiena alteracienes en les 
pares craneales eculemeteres, cen la censiguiente diplopia.
En 1955 KAHN y COLS senalan que la diseciacion de les 
mevimientes de les ejes, la pérdida de les reflejes pupilares, y un 
smdreme de PARINAUD, son alteracienes que se ebservan cen mâs
frecuencia en les gliemas de la parte posterior del III ventricule que
en les cases de tumeres pineales.
En este sentide, TYTUS (1960) senala, en un estudie de 35 tumeres
de la parte posterior del III ventricule, que déficits marcades, ceme 
disfunciôn de les nüclees eculem eteres, afectacion piramidal, 
alteracienes mentales, signes cerebeleses, arreflexia pupilar a la luz, 
y quizâs un smdreme de PARINAUD, faverece, en ausencia de 
hipertension intracraneal évidente, el diagnôstice de gliema mâs 
que de tumer prepie de la pineal.
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Edema de papila.
No per situarlo en ultimo lugar deja de tener un importante valor en 
el diagnostico de les tumores de la region pineal. Suele ser simétrico 
y con frecuencia severe. Su presencia, en la fase en que 
habitualmente se diagnestican estes tumeres, suele deberse a la 
hipertension intracraneal causada per la interferencia en la 
circulacion del LCR.
ALTERACIONES ENDOCRTNQLOGICAS
ALTERACIONES DE LA MADURAQON SEXUAL
Sen muy frecuentes en estes pacientes. Aunque la pubertad en 
varenes se ha censiderade el rasge mas caracteristice de les tumeres 
de la region pineal, estes tumeres estan frecuentemente aseciades 
cen hipegenadism e aislade, diabetes insfpida e insuficiencia 
hipefisaria anterior, que, si bien es menes évidente, supene una 
serie amenaza para la vida del paciente.
Pubertad precez
Las anemalias de la maduracion sexual, tante la pubertad precez 
ceme el retrase en la maduracion, se encuentran entre les rasges 
mâs caracteristices de les tumeres pineales. Teniende en cuenta que 
la mayor parte de les tumeres pineales prepiamente diches ecurren 
en las des primeras décadas de la vida, es lôgice supener que estas 
alteracienes cebran, en estes pacientes, una impertancia primordial 
para su diagnôstice.
Es pesible que la frecuencia de pubertad precez en les tumeres 
pineales esté en cierte mode distersienada, per la tendencia a
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publicar aquellos cases en les que tal aseciacion se produce. Si se 
estudian tedes aquellos nines en les que aparece un cuadre de 
pubertad precez, se puede ebservar que la presencia de un tumer 
pineal, ceme causa etielogica de la pubertad precez, représenta tan 
sole alrededer del 5 % (BING y COLS, 1938).
La pubertad precez aseciada a tumeres pineales sole ecurre en nines 
varenes (DAVID y COLS, 1957; BOVIER-LAPIERRE y COLS, 1973) y 
existen tres teerias para explicar dicha aseciacion (KITAY y 
ALTSCHULE, 1954; DAVID y COLS, 1963):
1) La glandula pineal segrega una sustancia e sustancias cen efecte 
antigenadetrofice. La pubertad precez se preduciria ceme resultade 
de la secrecion de esta sustancia, debide a la destruccion de la 
glandula per el tumer.
2) Les tumeres de la region pineal pedrian preducir pubertad 
precez per un efecte de masa. Segun esta teerfa, la neoplasia 
comprime e destruye areas diencefalicas que inhiben el centre 
sexual de la eminencia media, prevecande asf un aumente de la 
secrecion de genadetrepinas. Un ejemple tfpice de tumeres que 
ejercen esta accion serfa el representade per les germinemas 
supraselares e pinealemas ectopices.
3) El tumer es capaz de segregar una genadetrepina ectopica 
(KRABBE, 1923).
La idea de que la pubertad precez e el hipegenadisme que aparece 
relacienade cen tumeres pineales se deban a una disminucion e a un 
aumente en la secrecion de sustancias antigenadetropicas pineales
ha recibide un fuerte impulse per KITAY y ALTSCHULE (1954), 
quienes creen que el estade funcienal de la pineal, ceme un organe 
secreter, pedria estar determinade per la histelegia de la lesion.
Pueste que la glandula pineal esta fermada per varies tipes de 
células, que se pueden esquematizar en parenquimatesas y ne
parenquimatesas, llegan a la conclusion de que la pubertad precez
se asecia fundamentalmente a tumeres ne parenquim ateses, y 
establecen la hipotesis de que la pubertad precez es debida a la
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destruccion del parénquima pineal per el tumor, lo que disminuye 
la secrecion de sustancias que normalmente inhiben el desarrollo 
sexual. En su estudio de 108 tumores en nines, DAVID y COLS. 
(1957, 1963) llegan a similares cenclusienes.
Sin embargo, esta hipotesis no tiene apeye clmice evidente, pueste 
que ne se ha demestrade una cerrelacion entre pubertad precez e 
hipegenadisme y niveles de melatenina, y, per etra parte, tampece 
se ha pedide cerrelacienar la existencia de pubertad precez cen un 
tipe de tumer especifice. Asf, WURTMAN y COLS, en 1964, describen 
la elaberacion de melatenina per un probable germinema pineal que 
cursaba cen un un retrase de la pubertad. En 1978, BARBER y COLS, 
encuentran cantidades elevadas de melatenina en cince pacientes 
catalegades ceme pinealemas, y WURTMAN y KAMMER, recegen, en 
1966, un case de pinealema ectôpice que preducfa melatenina en 
cantidades anâlegas a las de la pineal, en un paciente cen 
hipegenadisme. Per etra parte, DEMPSEY y CHANDLER (1984), en un 
grupe de pacientes cen tum eres h ipefisaries , encuentran 
a lterac ienes en el ritm e de preducciôn de m elatenina, 
nermalizândese este tras la cirugfa transesfeneidal. Esta alteracion 
en el ritm e de preducciôn de melatenina también aparecfa en 
sujetes cen hiperfunciôn hipefisaria.
Otres auteres estân de acuerde cen la hipôtesis de una lesiôn de les 
centres inhibideres hipetalâmices, per efecte masa, basândese en 
que esta pesibilidad parece decumentada en algunes cases de 
hamartomas hipetalâmices.
En cuante a la pesible secreciôn ectôpica de genadetrepinas, también 
decumentada en cases de hamartomas hipetalâmices, représenta 
una teerfa basada en algunes hallazges ultraestructurales. Asf, KUBO 
y COLS (1977) estudiaren un germinema, rice en genadetrepina 
ceriônica, y en cuyas células se ebservaren grânules electredenses 
de aspecte secreter.
La pesibilidad de secreciôn ectôpica de genadetrepina ceriônica per 
tum eres germinales pineales parece aceptada per num ereses
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autores (VAITUKAITIS, 1973; ROMSHE y SOTOS, 1975) y casi 
siempre relacionada con la preducciôn de genadetrepina ceriônica.
La explicaciôn de per qué la genadetrepina ceriônica sole preveca 
pubertad precez en les varenes, ebedeceria al heche de que esta 
hermena estimula las células de Leydig del testicule para preducir 
andrôgenes, pere ne tiene actividad FSH, la cual es necesaria para 
preducir pubertad precez en las ninas, aumentande la smtesis de 
estrôgenes per el evarie.
Para etres auteres, les tumeres pineales pedrian segregar sustancias 
que inhiben el desarrelle sexual (WURTMAN y KAMMER, 1966).
Realmente, résulta dificil cenecer cuâles son les mécanismes 
envueltes en la regulaciôn de la maduraciôn sexual, y en cuante a 
les pesibles efectes mecânices, estes deben ser valerades tras un 
cenecimiente de las relacienes funcienales entre diversas areas. Se 
sabe que las lesiones de la perciôn posterior del hipetâlame pueden 
interrumpir un sistema que nermalmente inhibe la preducciôn y 
liberaciôn de genadetrepinas (WEINBERGEN y GRANT, 1941).
Les tumeres que preducen pubertad precez tienen su lugar de 
acciôn en una zona restringida del hipetâlame, caudal a la parte de 
la eminencia media que ferma el recese infundibular del III 
ventricule (LOOP, 1964; RICHTER, 1951).
En 1959, BAUER senala la rareza cen la que se produce diabetes 
insfpida en pacientes cen pubertad precez y opina que este se debe 
a la lecalizaciôn posterior de la lesiôn hipetalâmica. Sin embargo, en 
experimentaciôn animal, la pubertad se contrôla per la regiôn 
hipetalâmica anterior y per la regiôn del tuber cinereum.
Tampece es frecuente la aseciaciôn cen hiperprelactinemia y cen 
semnelencia. La secreciôn de prelactina estâ tônicamente inhibida 
per el hipetâlame, ya que les extractes de hipetâlame inhiben la 
secreciôn de prelactina en cultives de hipôfisis (MEITES y CLEMENS, 
1972) y las lesiones del ârea hipefiseetrôpica de la eminencia media
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producen un aumento de los niveles de prelactina (BISHOP y COLS., 
1972).
La prelactina, per si misma, juega un importante papel en el 
desarrelle de la pubertad precez. La inhibiciôn de la prelactina 
previene la apariciôn de la pubertad precez que sigue a la lesiôn 
hipetalâmica anterior (ALVAREZ y COLS., 1977).
La apariciôn de hipersemnia serfa excepcienal, per cuante esta 
alteraciôn suele ser secundaria a lesiones del hipetâlame posterior 
(CASTAIGNE y ESCOUROLLE, 1967), mientras que las lesiones que 
preducen pubertad precez suelen ser mâs anterieres.
En aquellos cases en les que ne se invelucra la secreciôn ectôpica de 
genadetrepina ceriônica, sine mâs bien una hipersecreciôn 
hipefisaria de genadetrepinas, la apariciôn de pubertad precez casi 
restringida a varenes, pedrfa explicarse per la preferente secreciôn 
de LH, ya que en varenes, la LH es capaz, per sf sela, de inducir les 
caracterfstices cambies sexuales, mientras que en las ninas se 
requiere la FSH para preducir les mismes efectes.
De tede elle se deduce (BALAGURA y COLS, 1979) que las 
estructuras anatômicas envueltas en la preducciôn de la pubertad 
precez estân localizadas en el diencéfale basai, a le large de las 
paredes anterelaterales del III ventricule, incluyende la lâmina 
terminalis, les nüclees supraôptices, preôptices, ventromedial y 
arcuate, el tuber cinereum y las regienes infundibulares.
Es diffcil precisar per qué la pubertad precez ne se asecia mâs 
frecuentem ente cen diabetes insfpida, ya que la herm ena 
antidiurética se produce en las âreas supraquiasm âticas y 
preôpticas, dende también se preducen RF. Sin embargo, el nüclee 
paraventricular, dende ne se preducen RF, es rice en ADH, per le 
que es pesible que este nüclee pueda mantener una preducciôn de 
ADH adecuada.
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Hipogonadismo aislado
Aunque muchas veces es manifestacion de una insuficiencia 
hipefisaria anterior, la pesibilidad de que pueda deberse a la 
secreciôn de sustancias antigenadetrepas per el tumer, hace que le 
censideremes en este apartade.
Al igual que la pubertad precez, puede ser censiderade ceme una 
manifestaciôn endecrinelôgica mâs e menes caracteristica de les 
tumeres pineales. En nines pequenes se traduce per un retrase de la 
pubertad y en nines pestpuberales se manifiesta per una regresiôn 
de les caractères sexuales secundaries, ceme disminuciôn del 
velu men de las mamas, desapariciôn de las reglas, disminuciôn del 
tamahe testicular y pérdida de velle.
Aunque ecurre preferentemente en varenes, también puede verse 
en las hembras (BOVIER-LAPIERRE y COLS., 1973).
Su pategénesis es aùn peer cenecida que la de la pubertad precez, 
existiende tres pesibles teerias:
1) La preducciôn de sustancias antigenadetrôficas en cantidades 
excesivas per les diferentes tumeres pineales.
2) Efecte de masa sobre la funciôn hipetalâmica, destruyende las 
células que regulan la funciôn genadetrôfica de la hipôfisis anterior.
3) Efectes inespecifices de enfermedad sistémica sobre la regulaciôn 
hipetâlame-hipefisaria de la funciôn repreductera.
En faver de la primera teerfa, en 1954, KITAY y ALTSCHULE 
recegen 30 cases en varenes de 6 a 35 anes de edad. De elles, 20 
tenfan tumeres parenquimateses pineales y les etres 10, tumeres ne 
parenquim ateses.
Esta teerfa recibe ademâs apeye indirecte per la demestraciôn de 
niveles altos de hidrexi-indel-erte-metil-transferasa en pinealemas 
precedentes de la parte anterior del III ventricule (WURTMAN y 
KAMMER, 1966), per la demestraciôn de esta misma enzima, junte a
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melatenina y seretenina, en una metâstasis cutanea de una masa 
pineal en un varôn pre-pùber de 14 anes (WURTMAN y COLS,
1964), per la evidencia en animales de que pueden aislarse de la 
pineal sustancias capaces de inhibir la funciôn y el crecimiente 
genadales.
Cen respecte a la segunda teerfa, se sabe que, al menes en algunes 
cases el hipegenadism e serfa simplemente una manifestaciôn 
aislada de la insuficiencia hipefisaria que puede verse aseciada a
tumeres de la regiôn pineal.
Per ultime, y en le que respecta a la tercera pesibilidad, es
razenable admitir que en algunes cases el hipegenadisme puede ser 
un efecte inespecffice de cualquier enfermedad sistémica, ya que es 
sabide que un retrase de la pubertad e una amenerrea pueden ser 
secundaries a diverses trasternes ergânices e emecienales.
Diabetes insfpida.
Représenta una de las mâs frecuentes manifestacienes clfnicas de 
les tumeres pineales y, sin duda, la anemalfa endecrinelôgica mâs 
cemunmente aseciada a estes tumeres.
En la mayerfa de les trabajes, el diagnôstice de diabetes insfpida se 
basa en dates clfnices. Les criteries estrictes, utilizande medicienes 
de esm elaridad plasm âtica y urinaria, ne se h an utilizade 
habitualm ente.
Sin embargo, la incidencia de diabetes insfpida en tumeres de la 
pineal es mâs baja que en el case de les tumeres que afectan a la 
regiôn supraquiasmâtica (RUBIN y KRAMER, 1965). HORRAX y 
WYATT (1947) y STRINGER (1934) senalaren ya que cuande 
aparece una diabetes insfpida en un paciente cen un tumer pineal, 
le mâs probable es que exista una extensiôn del tumer hacia el 
hipetâlam e y regiôn hipefisaria. De heche, existen evidencias 
anatemepatelôgicas de que les tumeres pineales, sobre tede les de
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tipo germinal, pueden dar micrometastasis en el hipotalamo o bien 
extenderse a este a través de las paredes del III ventriculo.
En 1963, BOOTH y COLS., describen un case de diabetes insfpida e 
hipopituitarismo, asociados a un tumor de la pineal, sin invasion de 
la hipôfisis, hipotalamo o tallo supraôptico. Sin embargo, en dicho 
paciente existfa hipertensiôn intracraneal, infiltraciôn tumoral del 
fôrnix y una posible extensiôn del tumor al area tubular
infundibular, pudiendo ser estas lesiones las responsables del 
desarrollo de la diabetes insfpida.
Frecuentemente la diabetes insfpida es la primera manifestaciôn de 
los tumores pineales (PUSCHETT y GOLDBERG, 1968), pudiendo 
preceder a las manifestaciones neurolôgicas u oftalmolôgicas 
durante varios meses o incluso anos (PUSCHETT y GOLDBERG, 1968; 
RUBIN y KRAMER, 1965).
Puede producir hipernatremia, en pacientes con pérdida de la 
sensaciôn de sed, o en aquellos otros que sean incapaces de
mantener una gran ingesta de agua en presencia de abundantes 
pérdidas urinarias, o que han perdido conciencia como consecuencia 
de una anestesia, proceso intracraneal, etc. (ROSS y CHRISTIE, 1969).
La pérdida de percepciôn de sed puede coexistir en estos pacientes, 
por destrucciôn bilateral de los centros hipotalâmicos de la sed, 
como consecuencia del crecimiento tumoral.
Por otra parte, hemos de tener en cuenta que el desarrollo de un
hipopituitarismo anterior puede disminuir la poliuria en un paciente 
con diabetes insfpida, debido en parte a la insuficiencia 
glucocortocoidea. Por tanto, la mejorîa de la diabetes insfpida en un 
paciente con una lesiôn de la regiôn pineal o quiasmâtica, debe 
sugerir la posibilidad de una lesiôn hipofisaria anterior.
Por ultimo, hemos de senalar que, aunque de modo excepcional, se 
ha descrito la apariciôn de oliguria en pacientes con lesiones 
localizadas en el ârea pretectal (KRIEGER y COLS, 1961).
100
Insuficiencia hipofisaria anterior.
No es posible precisar la frecuencia con la cuâl ocurre en los 
pacientes, por falta de estudios clmicos y de laboratorio y ademâs, 
porque los pocos autores que recogen estos datos, se centran solo en 
los pacientes con esta alteraciôn o muestran series muy poco 
num erosas.
Insuficiencia adrenocortical
Déficits de ACTH pueden ocurrir en pacientes con tumores de la 
pineal o con tumores de la parte posterior del III ventriculo. Esta 
alteraciôn ocasiona bajos niveles plasm âticos de cortisol, 
disminuciôn de 17-cetosteroides en orina, respuesta anormalmente 
baja de los 17-hidroxicorticoides a la metopirona y aumento de los 
esteroides urinarios tras la administraciôn de ACTH.
El mecanismo de la deficiencia de ACTH no ha sido bien estudiado, 
pero se piensa que puede deberse a la compresiôn o invasiôn del 
hipotâlamo, de la hipôfisis, o de ambas estructuras.
La insuficiencia de ACTH, y por tanto, la insuficiencia adrenocortical, 
es potencialmente una amenaza para la vida, especialmente en 
pacientes enfermos o sujetos a cirugfa o a procederes anestésicos. 
Los sfntomas y signos son inespecfficos e incluyen debilidad, 
letargia, anorexia, nâuseas, vômitos, fiebre e hipotensiôn, y la propia 
inespecificidad de estos sfntomas puede dificultar el diagnôstico e 
infravalorar la frecuencia de esta patologfa.
Hipogonadismo
Ya hemos senalado anteriorm ente la posibilidad de que el 
hipogonadismo que frecuentemente aparece asociado a tumores 
pineales représente una lesiôn del eje hipotâlamo-hipofisario. En 
cualquier caso, su presencia en asociaciôn con otras disfunciones
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hormonales, como diabetes insfpida o insuficiencia adrenocortical, 
sugiere esta ultima etiologfa.
Hipotiroidismo.
En cuanto a la posible apariciôn de hipotiroidismo, no existen casos 
bien documentados, aunque en algunos casos de tumores de la 
regiôn pineal se han descrito hipofunciones tiroideas debido a una 
disfunciôn hipotâlamo-hipofisaria (BOVIER-LAPIERRE, 1973; SMITH, 
1961).
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1.4. PRINCIPALES METODOS DE DIAGNOSTICO EN L O S  
TUMORES DE LA REGION PINEAL.
I.4.a. MARCADORES TUMORALES.
En 1964 WURTMAN y COLS., publican un caso de metâstasis 
extracraneal de yn tumor pineal, cuya histologia no describen, pero 
del que se aislô hidroxi-indol-orto-metil-transferasa. Dos anos mâs 
tarde, WURTMAN y KAMMER publican un pinealoma ectôpico 
supraselar, productor de melatonina en cantidades similares a la de 
la propia glândula pineal. Por otra parte, AXELROD y DALY (1965) 
publican un pinealoma ectôpico capaz de sintetizar metanol desde S- 
adenosin-metionina , funciôn que se supoma restringida a la 
hipôfisis de los mamfferos.
Entre 1968 y 1971, autores como MASOPUST y COLS, MAWAS y 
COLS., ABELEV, y SMITH y O'NEILL destacan la presencia de alfa- 
feto-proteina (AFP) en tumores germinales malignos, especialmente 
carcinomas embrionarios y tumores del seno endodermal.
La AFP es una glicoproteina con un peso molecular de 70.000 
daltons y con 41 % de hidratos de carbono, siendo producida en el 
saco vitelino y en el hfgado durante la vida embrionaria (GITLIN y 
BOESMAN, 1967; GITLIN y PERRICELLI, 1970). Sus niveles decrecen 
inm ediatam ente después del nacim iento y norm alm ente se 
encuentra en el suero en cantidades inferiores a 20-40 ng/ml 
(RUOSLAHTI y SEPPÀLÀ, 1971; WALDMANN y Me INTIRE, 1972). Su 
nivel estâ aumentado en hepatitis, cirrosis hepâtica, enfermedades 
como la ataxia-telangiectasia, algunos carcinomas de hfgado, colon, 
prôstata, pulmôn, pâncreas y mama, ademâs de los tumores 
germinales (BRAUNSTEIN y COLS., 1973., LANGE y FRALEY, 1977). 
En condiciones normales, no se détecta en LCR (VAQUERO, 1988).
En 1974, GOLDSTEIN y COLS., publican las aplicaciones clfnicas de la 
producciôn de gonadotropina coriônica humana (HGC) por tumores
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trofoblâsticos gestacionales y por tum ores gonadales con 
componente trofoblâstico.
La gonadotropina coriônica humana es una glicoproteina segregada 
por la placenta y se encuentra normalmente en el suero, durante el 
embarazo. Tiene un peso molecular de 38.000 daltons y estâ 
compuesta por una cadena alfa y una cadena beta. La fracciôn alfa 
es la subunidad bâsica de las hormonas glicoproteicas hipofisarias 
(LH, FSH y TSH) mientras que la fracciôn beta, que comprende los 
2/3 del peso molecular, es especffica de la HGC y difiere de las 
subunidades beta de la LH, FSH y TSH, sobre todo en los 29 ùltimos 
aminoâcidos. En el suero, fuera del periodo de gestaciôn, se 
consideran normales, para la fracciôn beta de la gonadotropina 
coriônica, valores por debajo de 2 ng/ml, sin que se detecten val ores 
en LCR (VAQUERO, 1988).
En 1975, ROMSHE y SOTOS publican el caso de un nino con pubertad 
precoz que tenfa un tumor en la parte posterior del III ventriculo, y 
que presentaba una marcada elevaciôn de hormona gonadotropina 
coriônica, la cual disminuyô tras el tratamiento con radioterapia.
En 1975, N0RGAARD-PEDERSEN y COLS., estudian 24 tumores 
cerebrales de tipo germinal, encontrando elevaciôn de AFP en los 
tumores del seno endodermal y en los carcinomas embrionarios con 
âreas de tumor de seno endodermal. Histolôgicamente, estos autores 
demuestran la presencia de AFP en las células que limitan las âreas 
de tumor de seno endodermal, mientras que en las zonas sôlidas de 
carcinom a em brionario, la reacciôn inm unohistoqufm ica es 
habitualmente negativa. Desde el punto de vista bioquimico, los 
mismos autores describen que los niveles altos, en suero, de AFP, 
pueden persistir varios dias tras la extirpaciôn del tumor que la 
produce, y a que su vida media en sangre es de alrededor de 5 dias.
En 1976, YOSHIKI y COLS., estudian un caso de tumor del seno 
endodermal de la pineal, cuyo estudio con inmunohistofluorescencia, 
demostrô que existia AFP, tanto en el citoplasma de las células
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tumorales como en los corpùsculos hialinos extracelulares présentes 
en el estroma tumoral.
En 1976 PERLIN y COLS., encuentran elevaciôn de la HGC y de la 
AFP en tumores germinales, senalando descenso de los niveles 
durante la quimioterapia y elevaciôn de los marcadores en las 
recurrencias tumorales.
En 1977, KURMAN y COLS., estudian varios tumores testiculares, 
encontrando AFP en las células del carcinoma embrionario y tumor 
del seno endodermal, y HGC en las células tumorales del carcinoma 
embrionario y coriocarcinoma.
En 1978, N0RGAARD-PEDERSEN y COLS., publican un caso de 
teratocarcinoma con cuerpos embrioides, de localizaciôn supraselar, 
que tenfa niveles elevados en suero de AFP y de HGC. Después de la 
intervenciôn, ambos marcadores descendieron a niveles normales.
En 1979, HAASE y N0RGAARD-PEDERSEN publican un tumor del 
seno endodermal con âreas de coriocarcinoma, que tenfa igualmente 
niveles elevados en suero de HGC y de AFP, normalizândose en los 2 
meses siguientes a la intervenciôn. En el mismo ano, HAASE y 
NIELSEN publican un caso de carcinoma embrionario, con 
producciôn de HGC y de AFP.
También en 1979, SHINOMIYA y COLS., determinan los valores de 
AFP en ninos con tumores intracraneales (meduloblastomas, 
astrocitom as, germinomas) encontrando valores normales. Sin 
embargo, el valor de AFP estaba elevado en un ùnico ejemplo 
estudiado de carcinoma embrionario.
En el mismo ano KENNAWAY y COLS, estudian dos tumores, un 
probable pinealoma y un pineoblastoma, sin hallar elevaciones de la 
melatonina, sugiriendo que esta hormona no puede ser utilizada 
como marcadôr de la presencia de tumores pineales.
Igualmente, en 1979, ALLEN y COLS., estudian el suero y el LCR de 6 
pacientes (2 carcinomas embrionarios, 2 coriocarcinomas y 2
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germinomas), senalando que, en su experiencia, el carcinoma 
embrionario produce AFP y HGC, el coriocarcinoma produce HGC y el 
germinoma no produce marcadores. En esta serie se vio como las 
cifras de marcadores en suero y LCR disminuyen con la terapia y se 
eleva en las recurrencias tumorales, generalmente antes de que 
estas se hagan sintomâticas clmicamente. En 3 de los 4 enfermos con 
marcadores positivos, se aprecio un gradiente LCR-suero, siendo a 
menudo normales los niveles en suero mientras que eran elevados 
en LCR. Los niveles de LCR ventricular fueron mâs bajos que los 
niveles en LCR lumbar, aun cuando no existieran metâstasis 
espinales demostradas por la mielografia.
En 1980, ARITA y COLS, recogen un tumor del seno endodermal con 
niveles elevados de AFP en suero y en LCR. En este caso, también se 
dem ostrô AFP en las células tumorales por métodos de
inmunohistoquimia. Las cifras del marcador disminuyeron tras la 
radiaciôn y la quimioterapia sistémica, elevândose antes de que 
apareciera una recurrencia clmica. La HGC fué sistemâticamente 
negativa en este paciente, tanto en suero como en LCR obtenido por 
punciôn lumbar.
En 1981, CHANG y COLS., encuentran que todos los coriocarcinomas
y un 40-50 % de los germinomas y carcinomas embrionarios
producen HGC. Por otra parte, las células del tumor del seno
endodermal producirfan AFP.
Otro marcador que ha merecido la atenciôn de diverses autores en 
los ùltimos anos es la fosfatasa alcalina placentaria. Puede 
encontrarse en las placentas a término y en las células germinales 
primordiales, habiendo sido utilizada su demostraciôn para estudiar 
la migraciôn de las células germinales primordiales desde el saco 
vitelino hasta las gônadas, en el desarrollo embrionario.
Bioqufmica e inmunolôgicamente, la fosfatasa alcalina placentaria 
(FAP) es idéntica a la isoenzima de REGAN, encontrada en pacientes 
cancerosos por FISHMAN y COLS., (1968). Se ha encontrado también 
en tum ores de diferentes orfgenes, incluyendo el pulmôn
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(MIYAYAMA y COLS., 1976), ôrganos génitales femeninos (BENHAM 
y COLS., 1978; CADEAU y COLS., 1979), testfculo (UCfflDA y COLS., 
1981) células hematopoyéticas (DAMLE y COLS., 1979), marna 
(MIYAYAMA y COLS., 1976), pâncreas, glândula adrenal 
(NATHANSON y FISHMAN, 1971) y aparato digestive.
En 1982, los estudios de GOLDSTEIN y COLS, muestran la normal 
distribucion de la FAP en diverses tejidos, y senalan que el testicule, 
el cérvix uterine, el pulmôn y el time normales, contienen pequenas 
cantidades de FAP.
En seminomas se ha encontrado una reacciôn positiva para FAP, a 
nivel de membranas de las células tumorales, consolidândose asf su 
carâcter de marcador util para tumores derivados de las células 
germinales (UCHIDA y COLS., 1981).
En 1985 SHINODA y COLS., publican un excelente estudio acerca de 
la positividad de FAP en el tejido de los germinomas intracraneales 
de aspecto seminomatoso (76.5 % de positividad), encontrando que 
otros tumores germinales de tipo no seminomatoso muestran una 
positividad mucho mâs baja (33.3 % de los casos). En este trabajo, 
sin embargo, los autores se plantean la posibilidad de que la 
fijaciôn del tejido en formol pueda alterar la positividad 
inmunohistoqufmica, que tfpicamente tiene lugar a nivel de 
membrana, mostrando falsos negatives.
Por otra parte, ya en 1983 S ANO habfa senalado que casi un 70 % de 
los "germinomas" pineales y un 25 % aproximado de los
"germinomas" extrapineales deberfan ser considerados pinealomas 
en el sentido de ZÜLCH, y a favor de ello podrfan ir las 
observaciones del grupo de SHINODA (1985), quienes encuentran un 
diferente fndice de positividades a la FAP entre germinomas 
pineales y extrapineales.
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1.4.b. TECNICAS RADIOLOGIC AS Y POR IMAGEN.
1. R adiologia sim ple
En la radiologia simple de craneo, la calcificaciôn normal de la 
glandula pineal es bien conocida y adopta un patron compacto, de 
apariencia granular, pudiendo alcanzar 1 cm de diâmetro.
En sujetos menores de 10 anos de edad, la presencia de calcificaciôn
pineal es excepcional, variando entre el 0 y el 3 %, mientras que
entre los 10 y los 20 anos, la calcificaciôn pineal aparece en el 18-19 
% de los individuos (VASTINE y KINNEY, 1927; LILJA, 1939; CAMP, 
1950; Me PHERSON y MATHESON, 1979).
Sin embargo, cuando existe un tumor pineal, el hallazgo de una
calcificaciôn en esta zona es un importante rasgo radiolôgico. En un 
estudio llevado a cabo por LOFGREN, en 1958, se pudo apreciar que 
en el 69 % de los pacientes por debajo de 20 anos, con un tumor 
pineal, mostraban calcificaciones visibles radiolôgicamente.
En la serie de POPPEN y MARINO (1968) existfa un porcentaje de 
calcificaciones en la regiôn pineal, del 27 %, elevândose este
porcentaje a un 67 % para GREITZ y COLS. (1972) y a un 75 % para 
LIN y COLS. (1978).
En 1978, LIN y COLS, estudian la presencia de calcificaciones en 32 
tumores histolôgicam ente comprobados de la regiôn pineal, 
encontrândose calcificaciones radiolôgicamente visibles en el 67 % 
de los germinomas, en el 83 % de los teratomas y en el 80 % de los 
pinealoblastomas. En cuanto a la edad de sus pacientes, el 79 % de 
los menores de 20 anos presentaban calcificaciones y el 69 % de los 
mayores de esta edad.
La exacta localizaciôn de las calcificaciones pineales puede hacerse 
median te el método descrito por FRAY (1938) o bien median te la 
técnica de OON (1964).
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En el método de FRAY, o crâneoangular, se trazan 4 Imeas que van: 
1- desde la base de las clinoides anteriores al lambda, 2- desde las 
clinoides anteriores hacia la regiôn occipital, formando con la 
primera Imea un ângulo de 11 grados, 3- desde el margen posterior 
del foramen magno (opistion) al bregma, 4- formando con la tercera 
un ângulo de 8 grados, con vértice en el opistion. La intersecciôn de 
estas 4 Imeas forma un espacio romboidal, en cuya ârea se halla la 
posiciôn normal de la glândula pineal.
El método de OON consiste en dibujar una Imea que una el tubérculo 
de la silla turca con el margen anterior del foramen magno, que es 
el extremo caudal del basioccipucio. A 1 cm del tubérculo de la silla, 
se traza una perpendicular de 5 cm de longitud, en el extremo de la 
cual se dibuja un circulo de 1 cm de radio. La pineal queda 
normalmente dentro de dicho cfrculo.
El método de FRAY tiene una certeza del 94 % y el de OON, de un 92 
%
En los casos de tumores calcificados de la pineal, descritos por LIN y 
COLS (1978), en el 70 % las calcificaciones estaban fuera del ârea 
normal de la glândula, segun el método de FRAY, mientras que solo 
estaban fuera el 48 % siguiendo el método de OON. Entre los 
pacientes que mostraban desplazamiento de la posiciôn normal de la 
calcificaciôn pineal, el 52 % mostraban éste en direcciôn inferior o 
posteroinferior. Solo un 8.6 % mostraba desplazamiento posterior, el 
4.3 % mostraba un desplazamiento anteroinferior, y el 4.3 % 
anterosuperior.
En general, los patrones de calcificaciôn anômala, en la regiôn pineal, 
son: 1- flocular, 2- granular compacto, de gran tamano o de forma 
irregular y 3- patrôn mixto, flocular y granular, de gran tamano.
En el estudio de CHANG y COLS (1981) la incidencia de calcificaciôn 
fué baja entre los teratomas y gliomas, siendo relativamente alta 
entre los germinomas y carcinomas embrionarios.
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2. A n g îo g ra f ia
El estudio angiogrâfico es util en los tumores de la region pineal para 
valorar tanto la naturaleza de la lésion como para planear en muchos 
casos la via de abordaje, en funciôn de las estructuras venosas que es 
preciso sacrifie ar o que potencialmente pueden danarse durante el 
acto quirùrgico.
La arteria coroidea posterior, rama de la cerebral posterior, discurre 
anteromedialmente por detrâs de la glândula pineal y puede verse 
desplazada hacia atrâs o hacia adelante por un tumor de la zona, 
segùn que este tumor se extienda hacia delante o hacia atrâs en la 
regiôn de la lâmina cuadrigémina.
Las ramas tâlamoperforantes de la arteria cerebral posterior pueden 
estar tensas en presencia de una masa pineal y también pueden 
estar hipertrofiadas si el tumor se extiende hacia la zona talâmica.
Tumores grandes pueden afectar los troncos principales de las 
arterias cerebral posterior y cerebelosa superior y podemos ver 
cômo estas arterias rodean el contomo de la lesiôn.
Igualmente, la extensiôn posterior de un tumor pineal puede 
originar un desplazamiento de las arterias vermianas superiores.
En la fase venosa podemos ver alteraciones , tanto en el territorio 
carotfdeo como en el vertebrobasilar. Es frecuente observar 
desplazamientos de las venas cerebrales internas y de la vena de 
Galeno, generalmente en forma de una elevaciôn de la parte 
posterior de este complejo venoso. Otras veces, las modificaciones de 
estas venas se originan mâs por la hidrocefalia acompahante que por 
el tumor mismo, y en ese caso, el complejo de la vena cerebral 
interna- vena de Galeno, tiende a estar deprimido.
La vena precentral discurre cerca de la pineal en su trayecto hacia la 
vena de Galeno y por tanto, en tumores de esta regiôn, muestra un 
desplazamiento en arco hacia atrâs, de forma anâloga a como se 
desplazan las arterias vermianas superiores (STEIN y COLS., 1972).
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El tenido angiogrâfico en los tumores de la region pineal no suele ser 
prominente, excepto en teratomas malignos, gliomas de alto grado o 
algunos m eningiom as con im plantaciôn en la duram adre 
falcotentorial.
De acuerdo con SCULLY y Me NEELY (1974), ARITA y COLS. (1978) y 
LOFGREN (1958), algunos casos de carcinoma embrionario y teratoma 
muestran tenido vascular. En la serie de CHANG y COLS. (1981) un 
75 % de los teratomas y un 50 % de los carcinomas embrionarios 
muestran vascularizacion patolôgica. En base a estos datos, la 
presencia de vasos tumorales, en una angiograffa, irfa a favor de 
teratom a o de carcinoma embrionario, cuando se consideran 
especfficamente los tumores pineales.
3. V e n tr ic u lo g ra f ia
Durante mucho tiempo, la ventriculografia ha sido el método 
radiolôgico de elecciôn en el estudio de los tumores de la regiôn 
pineal. Creemos que en el momento actual esta técnica solo tiene un 
valor histôrico, por lo que omitiremos cualquier otra referencia a la 
mism a.
4. M ie lo g ra f ia
Tan solo tiene valor para detectar siembra en espacio subaracnoideo 
a partir de algunos tipos de tumores de la regiôn pineal.
5. Tom ografia Axial C om putarizada (TAC)
Sin ningün género dudas, représenta, junto a la Resonancia 
Magnética, el método de elecciôn para el estudio de los tumores de la 
regiôn pineal.
I l l
La TAC permite no solo la identificaciôn del tumor, sino que nos va a 
ofrecer ademâs importantes datos acerca de la posible histologia y 
acerca de la eventual respuesta a los posibles tratamientos.
Sin embargo, aùn existen dudas acerca de la fiabilidad diagnôstica, 
en cuanto a poder asegurar que el tumor detectado en la TAC sea de 
uno u otro tipo, sobre todo cuando se consideran tipicos tumores 
pineales, ya que el diagnôstico de procesos expansivos de vecindad 
(meningiomas, gliomas) ofrece muchas menos dificultades. De hecho, 
NEUWELT y COLS (1979) han senalado que, en su experiencia, los 
estudios neurorradiolôgicos en los tumores pineales, incluyendo la 
TAC, no permiten distinguir entre neoplasias benignas y malignas.
No obstante, existen algunas caracteristicas orientativas, que serân 
analizadas mâs adelante, al senalar las peculiaridades clfnicas y de 
diagnôstico de los diferentes tumores.
6. Resonancia Magnética
La resonancia magnética nuclear (RM) permite obtener con facilidad 
pianos sagitales, lo que es una gran ventaja cuando se estudian 
lesiones de linea media. Aporta ademâs una informaciôn util acerca 
del lugar de origen, relaciôn del tumor con las estructuras 
adyacentes, extensiôn, presencia de hidrocefalia y caracterfsticas 
vasculares.
Tiene, sin embargo, al menos en el momento actual, la desventaja del 
prolongado tiempo que requiere la exploraciôn, lo que puede ser un 
obstâculo en pacientes poco colaboradores, como pueden ser los 
ninos de corta edad.
No disponemos aùn de suficiente experiencia con la técnica para 
poder prejuzgar, la mayor parte de las veces, la histologfa tumoral. 
Sin embargo se detectan con facilidad âreas tumorales con contenido 
graso (teratomas, quistes epidermoides, lipomas) y se pueden
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identificar perfectamente lesiones vasculares, por su caracteristica 
senal hipointensa en T2.
En los germinomas, en la secuencia Spin Eco con tiempos cortos, se ha 
senalado que la senal del tumor es isointensa con el parénquima 
cerebral adyacente. En el germinoma estudiado por KILGORE y COLS 
(1986) y que contenia areas de carcinoma embrionario, los tiempos 
T1 y T2 eran largos, comparados con los del cerebro normal (senal 
de baja intensidad de la lesion en imagenes obtenidas con TR cortos 
y senal de alta intensidad en imâgenes con TR largos).
I.4.C. ESTUDIOS RADIOISOTOPICOS
Los estudios radioisotopicos no aportan, por lo general, datos de gran 
ayuda para el diagnostico de los tumores pineales. Su valor, cuando 
son positivos, se limita a la demostraciôn inespecifica de una lesiôn 
localizada en la parte posterior del III ventriculo.
I.4.d. CITOLOGIA DEL LCR.
La citologia del LCR se ha utilizado para el diagnôstico de tumores 
malignos que diseminan por el espacio subaracnoideo (BALHUIZEN y 
COLS., 1978), y ha adquirido importancia en el diagnôstico de los 
tumores de la regiôn pineal.
Cuando la citologia es positiva, puede permitir la identificaciôn 
histolôgica del tumor, habiéndose obtenido resultados variables, 
segun las series, en el estudio concreto de germinomas y de 
pinealoblastomas (JOGMA y KENDALL, 1983).
En el caso de los germinomas, el interés de la citologia es mâximo, ya 
que en ocasiones, el estudio clfnico y citolôgico va a permitir el 
tratamiento con radioterapia, sin necesidad de realizar ninguna otra 
comprobaciôn anatomopatolôgica.
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La frecuencia con la que se obtienen resultados positivos en el 
estudio citolôgico de los germinomas, varia segùn los diferentes 
autores, entre el 6 % (RICH y COLS., 1985) y el 85 % (UEKI y 
TANAKA, 1980). Es obvio que estas notables diferencias tal vez 
reflejen variaciones en el método de obtenciôn de las muestras.
Por otra parte, los resultados obtenidos al analizar el LCR ventricular, 
pueden ser mâs valorables que los obtenidos con LCR lumbar, ya que 
UEKI y TANAKA (1980) obtienen un 85 % de positividades en LCR 
ventricular y un 38.4 % en LCR espinal.
Ademâs, hay que tener en cuenta que pueden obtenerse resultados 
negativos, aun en presencia de germ inom as am pliam ente 
diseminados por espacio subaracnoideo (SUNG y COLS, 1978; 
CHAPMAN y LINGGOOD, 1980), lo que hace que la citologia del LCR 
no deba ser considerada como una técnica de alta fiabilidad para 
diagnosticar siembras menfngeas de germinomas (DE GIROLAMI y 
SCHMIDEK, 1973). Es posible que la aplicaciôn sistemâtica de filtros 
de millipore para obtener las muestras, aumente significatfvamente 
la fiabilidad del método (SANO, 1976).
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1.5. PECULIARIDADES CLINICAS Y DIAGNOSTICAS DE LOS 
PRINCIPALES TIPOS DE TUMOR DE LA REGION PINEAL.
1.5.a. G e rm in o m as
En las series occidentales representan entre el 0.5 % (ZÜLCH, 1986) y 
el 0.7 % (CUSHING, 1932) de todos los tumores intracraneales. Sin 
embargo, en las series orientales, esta misma frecuencia varia entre 
el 2.1 % (TAKEUCHI y COLS., 1978) y el 8 % (ARAKI y MATSUMOTO, 
1969).
Estos tumores representan el 65 % de los tumores de células 
germinales de la regiôn pineal y son lesiones biolôgicamente 
malignas, con un grado II-III en la actual clasificaciôn de tumores de 
la OMS (ZÜLCH, 1986).
Preferentemente aparecen en varones (entre el 80 y el 100 % de los 
casos segfn las distintas series). Alrededor del 75 % de los casos se 
dan en pacientes menores de 20 anos.
Cursan frecuentem ente con un sfndrome de hipertensiôn  
intracraneal, siendo la duraciôn media de sfntomas, antes del 
diagnôstico, entre 3 y 7 meses (DE GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973; 
JOOMA y KENDALL, 1983). Alrededor del 5 % de los casos cursan con 
pubertad precoz (JENNINGS y COLS., 1985).
La positividad en la citologfa del LCR es variable (9 % para WOOD y 
COLS, 1981; 60 % para S ANO, 1976; 28.5 % para DE GIROLAMI y 
SCHMIDEK, 1973).
Los marcadores tumorales suelen ser negativos, excepto cuando 
tienen zonas de tumor germinal no germinomatoso, lo que suele 
ocurrir con relativa frecuencia. Sin embargo hay autores, como 
JENNINGS y COLS. (1985), que defienden que aun en el caso de 
germinomas puros, se puede detectar un aumento de HGC en LCR y 
en suero.
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El germinoma invade con frecuencia las parades del III ventricule y 
entre el 20 % (DE GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973) y casi el 60 % de 
les casos (SUNG y COLS., 1978), dan diseminacion por el LCR, con 
siembra en médula espinal y raices de la cola de caballo.
También estos tumores pueden dar metastasis a través de las 
derivaciones para control de la hidrocefalia, y se admite también la 
posibilidad de una diseminacion hematôgena. Se han descrito 
metastasis extraneurales en pulmon, ganglios linfâticos e higado 
(GOLDZIEHER, 1913; STOWELL y COLS., 1945; TOMPKINS y COLS., 
1950; MOTOMOCm y COLS., 1980).
Desde el punto de vista de su diagnôstico radiologico, se ha senalado 
su frecuente asociacion con calcificaciones patologicas en la region 
pineal (JOOMA y KENDALL, 1983; DONAT y COLS., 1978).
En la TAC, suelen ser isodensos o moderadamente hiperdensos, 
mostrando marcado realce tras la administraciôn de contraste 
intravenoso. Sin embargo, no suelen apreciarse calcificaciones en la 
masa tumoral. Por otra parte, el tumor se distingue bien de la 
calcificaciôn pineal, que suele quedar englobada por la lesion 
(ZIMMERMAN y COLS., 1980; WOOD y COLS., 1981; FUTRELL y COLS., 
1981; GANTI y COLS., 1986). Cuando hay calcificaciones en el tumor, 
suelen mostrar un patron de nôdulos gruesos a ambos lados de la 
glândula (GANTI y COLS., 1986). Algunas veces, por ultimo, el tumor 
es grande, pobfemente definido, e infiltra estructuras adyacentes, 
como lamina cuadrigémina y paredes del III ventriculo, mostrando 
en este ultimo caso un notable refuerzo subependimario en las 
imâgenes postcontraste.
Alrededor del 25 % de los casos (JOOMA y KENDALL, 1983) se 
asocian a una masa de localizacion supraselar, en el momento en que 
se hace el diagnôstico, siendo dificil, como ya se comentô 
anteriormente, poder establecer si esta ultima lesion corresponde a 
un germinoma independiente, o, como parece mas lôgico, a una 
extension secundaria del germinoma pineal.
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Los germinomas son tumores muy sensibles a la radioterapia, 
pudiendo desaparecer totalmente con dosis bajas, de unos 1500 rads 
(TAKEUCHI y COLS., 1978), lo que no implica curaciôn del paciente 
(CHAPMAN y LINGGOOD, 1980)
Alrededor del 70 % de los pacientes requieren derivaciones para 
control de la hidrocefalia (WOOD y COLS., 1981), pudiéndose ser 
retiradas tras el control de la lesion, ya sea por tratamiento 
radioterâpico o quimioterâpico, o bien tras la cirugfa. Esta conducta 
parece ser que disminuye el riesgo de una diseminacion, ante una 
eventual récidiva del tumor (WOOD y COLS., 1981; NEUWELT y COLS., 
1979; ALBRIGHT y REIGEL, 1977; HOFFMAN y COLS., 1976).
En cuanto a la conducta terapeutica a seguir, es discutible, como mas 
adelante analizaremos, ante el hecho comprobado de su buena 
respuesta a la radioterapia. También es discutible la conveniencia o 
no de radiar profilâcticamente todo el raquis, existiendo partidarios 
de ello (BRADY, 1977; DE GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973; FOWLER y 
COLS., 1956) o bien de hacerlo solo cuando exista citologfa positiva 
en LCR (BRADFIELD y FEREZ, 1972; ONOYAMA y COLS., 1979; WARA 
y COLS., 1979).
En cuanto al pronôstico, hoy se considéra que este tumor, a pesar de 
su potencial malignidad biolôgica, permite una supervivencia del 
83.8 % a los 5 anos y del 78.9 % a los 10 anos (SANO, 1983).
1.5.b. C arcinom a em brionario .
Se trata de un tumor muy infrecuente, hasta el punto de que, en 
forma pura, tan solo se han descrito 7 casos en la literatura 
(NISHIYAMA y COLS., 1966; JELLINGER y COLS, 1970; JELLINGER, 
1973; ARITA y COLS., 1978; WOOD y COLS., 1981). Se les supone 
aproximadamente el 5 % de los tumores germinales de la region 
pineal (JENNINGS y COLS., 1985).
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Todos estos casos correspondian a varones, y la edad de aparicion se 
reparte entre la primera y la segunda décadas, con una edad media 
de unos 15 anos.
Casi todas las descripciones de carcinoma embrionario refieren la 
existencia, en el seno del tumor, de algûn componente de otro tipo de 
tumor germinal.
La historia de comienzo suele ser corta, de pocas semanas, y la 
evolucion suele ser muy mala, en pocos meses.
Pueden sospecharse por la existencia de marcadores bîolôgicos, como 
pueden ser AFP y HGC. Su presencia indicaria que existen areas de 
tumor del seno endodermal y de coriocarcinoma en la neoplasia. La 
demostraciôn bioquimica del antigeno carcinoembrionario parece 
ten e r escaso  v a lo r, aunque puede ser dem ostrado  
inmunohistoquimicamente en el tejido tumoral.
En la TAC suelen ser tumores bien delimitados, con una densidad 
mayor que la del parénquima cerebral. Tras la administraciôn de 
contraste, generalmente existe un refuerzo de la lesiôn, mostrando 
mârgenes irregulares, lo que tal vez se deba a la invasiôn de las 
estructuras adyacentes (ZIMMERMAN y COLS., 1980).
Al parecer, muestran calcificaciones con mayor frecuencia que los 
germinomas (ZIMMERMAN y COLS., 1980; WOOD y COLS., 1981), 
aunque no existe un acuerdo general al respecto (GANTI y COLS., 
1986).
La existencia de vascularizaciôn patolôgica séria una caracteristica 
angiogrâfica de estos tumores.
Desde el punto de vista pronôstico, se admite que este es 
extraordinariam ente pobre, independientem ente del tratam iento 
aplicado, con una al ta mortalidad a los 3 anos del diagnôstico.
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I.5.C. Tumor del seno endodermal
Représenta el 7 % de los tumores germinales de la region pineal. En 
su forma pura (25 % de las descripciones), hay unos 15 casos 
descritos en la literatura (ALBRECHTESEN y COLS., 1972; BURGER y 
VOGEL, 1976; YOSHIKI y COLS., 1976; PRIOLEAU y WILSON, 1976; 
LEE y COLS., 1978; TAVCAR y COLS., 1980; WILSON y COLS, 1979; 
BAMBERG y COLS., 1984; SCULLY y Me NEELY, 1974; CHAPMAN y 
LINGGOOD, 1980; ARITA y COLS., 1980; BARLOW y COLS., 1974, etc.).
Suelen darse casi siempre en varones y casi el 90 % de los casos se 
han descrito iniciando sintomatologfa en la segunda década de la 
vida, y la historia suele ser muy corta, de solo unos meses.
Producen elevaciones de AFP, detectable tanto en LCR como en 
sangre, lo que tiene una gran importancia para el diagnôstico clfnico. 
Inmunohistoquimicamente también se détecta en el tejido tumoral.
Son tumores muy malignos, que invaden y metastatizan en un 40 % 
en el Sistema Nervioso, y en un 33 % en cavidad abdominal, y a sea 
por via hematôgena, o a través de los sistemas de derivaciôn 
ventriculoperitoneales para control de la hidrocefalia.
Aunque con la radioterapia muestran buena respuesta inicial, la 
régla es que recidiven pronto y diseminen, con una supervivencia 
maxima de unos 2 anos. Se admite que los resultados pueden ser 
algo mejores utilizando quim ioterapia a base de vincristina, 
actinomicina y ciclofosfamida (BAMBERG y COLS., 1984).
En la TAC, estos tumores parecen mostrar un patrôn multiquistico y 
captan contraste de forma heterogénea (WOOD y COLS., 1981; 
MUROVIC y COLS., 1982; ZIMMERMAN y COLS., 1980).
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I.5.d. Coriocarcinoma
Representan el 0.23 % de les tumores intracraneales, y de ellos, el 60 
% se localizan en la region pineal. Seri an aproximadamente el 5 % de 
los tumores germinales de la region pineal y junto con el teratoma 
parece ser el tumor de células germinales, no germinoma, mas 
diagnosticado en la infancia (JENNINGS y COLS., 1985).
Afectan a varones (95.4 %), en las 2 primeras décadas de la vida 
(90.9 %).
Aunque muchas veces representan solo areas caracteristicas de un 
tumor germinal heterogeneo, pueden existir como formas puras (57 
% de los casos), habiéndose descrito unos 22 casos en la literatura 
(ASKANAZY, 1906; GOLDZIEHER, 1913; VAN HASSELT, 1913; WIRTH, 
1929; GERSTLEY y COLS., 1940; STOWELL y COLS., 1945; GLASS y 
CULBERSTON, 1946; ZONDEK y COLS., 1953; IWATA y COLS, 1962; 
NISHIYAMA y COLS., 1966; HUTCHINSON y COLS., 1969; KOMATSU y 
COLS., 1971; ABE y COLS., 1972; HIRANO y COLS., 1976; HAASE y 
NIELSEN, 1979; KAWAKAMI y COLS., 1980; FUJII y COLS., 1981; 
CHANG y COLS., 1984).
Frecuentemente cursan con pubertad precoz (55 % de los casos, para 
JENNINGS y COLS., 1985).
Son tumores muy vascularizados, que a veces cursan con hemorragia 
subaracnoidea o intratumoral.
La historia puede ser corta, de dias, en los casos que cursan con 
pequehas hemorragias intratumorales, o bien de pocos meses. No 
obstante, se han descrito casos, asociados a pubertad precoz, con 
anos de evolucion antes del diagnôstico (KAWAKAMI y COLS., 1980).
Causan una elevaciôn de HGC tanto el suero como en LCR, lo que a 
veces permite su diagnôstico bioqufmico.
Son tumores muy malignos, invasivos, que metastatizan en el 30 % 
aproximado de los casos. Las metâstasis ocurren preferentemente en
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el propio Sistema Nervioso, en pulmon, higado, huesos, rinon y 
ganglios linfâticos.
En la TAC suelen manifestarse como lesiones hiperdensas que se 
refuerzan tras la administraciôn de contraste. La calcificaciôn pineal 
suele estar desplazada por el tumor.
Responden aparentemente bien a la radioterapia, pero recidivan en 
pocos meses.
Las mayores supervivencias se logran actualm ente con la 
quimioterapia, con un 75 % de supervivencias 1 ano después del 
diagnôstico (FUJII y COLS., 1984), aunque el pronôstico es pobre.
I.5.e. T e ra to m a s
Afectan preferentemente a varones (100 % de los casos de JOOMA y 
KENDALL, 1983, y de STEIN, 1972; 96 % de los casos de TAKEUCHI y 
COLS., 1975; 66.6 % de los casos de DE GIROLAMI y SCHMIDEK,
1973).
Con relativa frecuencia se recoge una historia de varios anos antes 
del diagnôstico y suelen dar smtomas en la segunda década de la 
vida (media de 13 anos en la serie de JOOMA y KENDALL, 1983), 
aunque no son infrecuentes en la primera infancia (TAKAKU y COLS., 
1973, sehalan que, en su experiencia, el 62 % de los tumores
intracraneales en los 2 primeros meses de vida, son teratomas).
Pueden estar asociados a pubertad precoz (25 % para JOOMA y
KENDALL, 1983; 30 % para DE GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973; 50 % 
para STEIN, 1972).
Pueden ser neoplasias localizadas o invasivas y los marcadores 
tumorales suelen ser negatives, excepte en las formas inmaduras.
Muchas veces se asocian con calcificaciones anômalas en la regiôn 
pineal, demostrables radiolôgicamente (66.6 % en la serie de DE
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GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973; 50 % en la serie de JOOMA y
KENDALL, 1983).
En la TAC se muestran por lo general como masas irregulares, 
localmente invasivas, y con frecuencia presentan zonas de variable 
densidad, desde muy baja, por la presencia de grasa, a densidades 
altas, por la presencia de hueso o incluse dientes (WOOD y COLS., 
1981; GANTI y COLS., 1986). La captaciôn de contraste suele ser 
irregular, dando una imagen variable, en parches de diferentes 
densidades (FUTRELL y COLS., 1981) y a veces délimita una capsula 
en tome a la lesiôn (WOOD y COLS., 1981).
En las formas maduras, no responden a la radioterapia y el ùnico 
tratamiento vâlido consiste en la extirpaciôn quirûrgica. No obstante, 
debe tenerse en cuenta la posibilidad de récidiva, en forma de 
teratoma maligno, tal vez por la presencia en el tumor de areas 
anaplâsicas no reconocidas previamente.
I.5.f. Pineocitomas
Pueden afectar a pacientes de ambos sexos y a cualquier edad. 
Algunos se comportan como tumores malignos, con historias cortas y 
mal pronôstico, mientras que otros crecen durante anos y pueden ser 
considerados curados tras la extirpaciôn quirûrgica.
Se ha senalado que los pineocitomas con diferenciaciôn astroglial o 
neuronal suelen darse en pacientes de mayor edad (30-80 anos) y es 
en ellos donde se da menor tendencia a metastatizar y donde se 
recogen las mayores supervivencias (HERRICK y RUBINSTEIN, 1979).
Los marcadores biolôgicos generalmente utilizados en clmica son 
negativos en estos tumores.
En la TAC se pueden asociar a calcificaciones de la glândula pineal y 
se ha senalado que son hiperdensos, con refuerzo tras la 
administraciôn de contraste, o bien hipodensos (JOOMA y KENDALL, 
1983) con refuerzo tras el contraste.
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No responden a la radioterapia y el tratamiento de eleccion es la 
cirugia, sin que contemos hasta ahora con unos in die adores vâlidos 
capaces de marcar el pronôstico, que parece ser extremadamente 
variable de unos tumores a otros.
1.5.g. P in e a lo b la s to m a s
Afectan a ninos, preferentemente varones, en la primera o segunda 
décadas de la vida, con una historia de varios meses antes del 
diagnôstico.
Pueden tener un comportamiento invasivo, afectândose diversas 
estructuras anatômicas y condicionando la variabilidad de la 
sintomatologfa.
Es frecuente la siembra siguiendo las vias del LCR y la citologfa en él 
puede ser positiva, ayudando asf al diagnôstico. Sin embargo, los 
marcadores bioqufmicos son negativos.
En la TAC aparecen como lesiones isodensas o hiperdensas, con 
marcado y homogeneo refuerzo tras la administraciôn de contraste. 
A veces se observa un moteado de calcificaciones en el interior del 
tumor (WOOD y COLS., 1981).
I.5.h. A s tro c ito m a s
Generalmente son astrocitomas de la parte posterior del III 
ventrfculo, localizaciôn que viene a representar entre el 0.5 y el 1 % 
de los tumores intracraneales (HORRAX y BAILEY, 1925; ZÜLCH, 
1965).
Suelen darse en pacientes en la tercera década de la vida, sin que 
exista preferencia por uno u otro sexo.
En la TAC sus caracterfsticas son anâlogas a las de los astrocitomas 
de otras localizaciones. Pueden ser hipo, iso o hiperdensos.
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irregulares, y generalm ente muestran captaciôn irregular de 
contraste (ZIMMERMAN y COLS., 1980; WOOD y COLS., 1981).
El tratamiento de elecciôn es la cirugia y solo en el 30 % de los casos 
se obtienen supervivencias superiores a 3 anos.
I.5.i. E p en d im o m as
Representan entre el 3 % (NEUWELT, 1984) y el 10 % (SANO, 1976) 
de los tumores de la regiôn pineal. Sus caracterfsticas clfnicas y de 
diagnôstico son similares a las de los astrocitomas.
1.5.j. Q uisles ep iderm oides
Su localizaciôn en la regiôn pineal, como formas puras, no es 
frecuente (0.23 % en la serie de TAKAKURA, 1984 y el 4.5 % en la 
serie de SCHMIDEK, 1977).
De la revisiôn de la literatura se desprende que el 63 % de los casos 
se dan en varones, el 55 % de los casos inician sintomatologfa en la 
tercera década de la vida y el 33 % en la segunda década.
El cuadro clfnico suele ser insidioso y variable. Puede aparecer un 
sfndrome de hipertensiôn intracraneal, a veces crônico, o cefaleas 
aisladas (KIRSCH y STEARS, 1970; MENEZES y WENDEL, 1987; Me 
DONNELL, 1977). A veces, su ünica manifestaciôn consiste en una 
alteraciôn de la elevaciôn de la mirada (KIRSCH y STEARS, 1970), o 
bien trastornos de conducta y demencia (WOOD y COLS., 1981; 
KIRSCH y STEARS, 1970).
Radiolôgicamente se pueden detectar calcificaciones y antiguamente, 
cuando  se hacfan  es tu d io s  n eu m o en ce fa lo g râ fico s  o 
ventriculogrâficos, era caracterfstica la imagen en esponja del medio 
de contraste o del aire, al quedar atrapado entre las irregularidades 
de la lesiôn.
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Angiogrâficamente son masas avasculares y en la TAC suelen ofrecer 
una imagen caracteristica por el contenido graso del quiste, que 
condiciona unas densidades bajas y caracterfsticas. No obstante, a 
veces la densidad es anâloga a la del LCR y puede plantearse el
diagnôstico diferencial con un quiste aracnoideo. No es infrecuente la
observaciôn de un anillo isodenso o parcialmente calcificado, que 
puede realzarse tras la administraciôn de contraste, rodeando la
lesiôn (Me DONNELL, 1977; WOOD y COLS., 1981).
El tratamiento es la cirugfa, siendo dificil la extirpaciôn compléta de 
la lesiôn, lo que tampoco es necesario, dado el carâcter
disembrioplâsico de la misma y su poca agresividad biolôgica. En la 
mayor parte de los pacientes, se requiere una derivaciôn 
permanente del LCR.
I.5.k. M e n in g io m a s
Representan aproximadamente el 8 % de los tumores de la regiôn 
pineal (OBRADOR y COLS., 1976). Generalmente son tumores de la 
edad media de la vida (RODA y COLS., 1982; PIATT y CAMPBELL, 
1983; RUBINSTEIN, 1972).
La duraciôn media de sfntomas, antes del diagnôstico, oscila entre 1 
y 3 anos, con una media de 33 meses (PIATT y CAMPBELL, 1983).
Una peculiaridad clfnica de estos tumores serfa la rareza con que se 
asocian a alteraciones oculares, que solo se dan en el 10 % 
aproximado de los casos.
En el 37 % de los pacientes se recogen alteraciones de la 
personalidad, demencia y trastornos emocionales. Se han descrito 
casos asociados a episodios de epilepsfa gelâstica (NISHIURA y COLS., 
1981).
Es frecuente el edema de papila y alteraciones insidiosas en la 
marcha, atribuida a una hidrocefalia de instauraciôn muy 
lentamente progresiva.
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En la TAC se caracterizan por ser masas iso, o mas frecuentemente 
hiperdensas que se refuerzan intensa y homogeneamente tras la 
administraciôn de contraste.
En el estudio angiogrâfico estos tumores se visualizan como masas 
vascularizadas, casi siempre a expensas de ramas de las arterias 
cerebrales posteriores, parieto-occipitales o coroideas posteriores. 
ITO y COLS. (1981) senalan que en los meningiomas de la uniôn 
falcotentorial, el segmento plexual de la arteria coroidea pôstero- 
medial y la vena cerebral interna, se desplazan inferiormente, 
mientras que en los casos de meningiomas del velum interpositum, 
la arteria coroidea pôstero-medial esta desplazada inferiormente y la 
vena cerebral interna superiormente.
El tratamiento es quirürgico, siendo de extraordinaria utilidad los 
avances técnicos representados actualmente por el laser y el 
aspirador ultrasônico (cavitrôn).
1.5.1. H am artom as vascu lares
En la regiôn pineal pueden encontrarse m alform aciones 
arteriovenosas (MAV), generalmente dependientes del territorio 
vertebrobasilar, y también se han descrito otros hamartomas 
vasculares, como son los cavernomas o angiomas cavernosos 
(VAQUERO y COLS., 1980).
Sin embargo, la lesiôn vascular mas caracteristica de la regiôn pineal, 
esta representada por los llamados "aneurismas de la vena de 
Galeno", descritos por vez primera por STEINHEIL, en 1895 y de los 
que se han descrito hasta ahora unos 200 casos (VENTUREYRA y 
COLS., 1978; HOFFMAN y COLS., 1982; Me COMB y APUZZO, 1987),
Un estudio clfnico detallado de estas lesiones ha sido realizado por 
GOLD y COLS., en 1964, y por AMACHER y SHILLITO, en 1973. De él 
se deduce que las manifestaciones suelen iniciarse en la infancia, y 
que el cuadro clfnico depende de la edad de presentaciôn. En la
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época neonatal pueden debutar con insuficiencia cardiaca. En ninos 
mayores y en los raros casos del adulto, suele aparecer un sfndrome 
h id rocefâ lico , asociado a un sfndrom e m esencefâlico  y 
ocasionalmente, a episodios de hemorragia subaracnoidea.
Radiolôgicamente, tanto en las malformaciones arteriovenosas como 
en los aneurismas de la vena de Galeno se pueden observar 
calcificaciones lineales, generalmente en la pared de los sacos 
venosos.
En la TAC las MAV muestran un patrôn lineal, serpiginoso y 
reforzado por contraste, que es altamente caracterfstico. En los 
cavernomas, existe un patrôn de discreta hiperdensidad, con 
moderado refuerzo tras el contraste (VAQUERO y COLS., 1980), y en 
los aneurismas de la vena de Galeno, la imagen mas caracterfstica 
consiste en una lesiôn hiperdensa, que muestra intensa captaciôn de 
contraste.
En cualquier caso, la angiograffa muestra la verdadera naturaleza 
vascular de las diferentes lesiones, excepto por lo general en los 
cavernomas, que suelen ser avasculares o con discreto tenido en fase 
venosa (VAQUERO y COLS., 1980). En el caso de los aneurismas de la 
vena de Galeno, la angiograffa muestra vasos arteriales que van 
directamente al saco aneurismâtico, por lo que estas lesiones deben 
ser consideradas mas bien como MAV. El saco aneurismâtico, por 
otra parte, puede estar permeable o bien trombosado, parcial o 
totalm ente.
El tratamiento consiste en la extirpaciôn quirûrgica, siendo hoy dia 
de creciente utilidad, las técnicas de embolizaciôn que nos 
proporciona la llamada "neurorradiologfa intervencionista".
I.5.m. Q uisles aracnoideos.
Su frecuencia relativa entre los procesos expansivos de la regiôn 
pineal varfa entre el 2.7 % (EDWARDS y COLS., 1988) y el 4 %
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(PECKER y COLS., 1979), aunque en algunas series alcanzan casi el 15 
% (STEIN y COLS., 1971).
La mayor parte de las veces estas lesiones se recogen entre los 
quistes aracnoideos de la fosa posterior (LITTLE y COLS., 1973; 
VAQUERO y COLS., 1981).
Si se revisan las series de quistes aracnoideos de la fosa posterior, se 
observa que la edad media de sintomatologfa, en los localizados en la 
cistema cuadrigémina, es de 21 anos, pero si se revisan las series de 
tumores pineales, la edad media de estas lesiones es mas baja, con 
un 21 % de casos en la primera década de la vida.
No existe diferencia entre uno y otro sexo en cuanto a la incidencia 
de los quistes aracnoideos de la region pineal. Los primeros sfntomas 
suelen deberse al desarrollo de una hidrocefalia obstructiva, y el 
diagnôstico exacto suele establecerse por medio de la TAC, que 
muestra una lesiôn qufstica, con densidades anâlogas a las del LCR, 
de contornos nftidos y sin refuerzo tras la administraciôn de 
contraste. En raros casos se plantea un diagnôstico diferencial con un 
quiste epidermoide, y entonces puede ser util la realizaciôn de un 
TAC varias horas después de la inyecciôn intratecal de metrizamida, 
que muestra, en el caso de los quistes aracnoideos, un refuerzo de su 
interior, ya sea por una comunicaciôn del quiste con el espacio 
subaracnoideo, o bien por difusiôn a través de su câpsula DRAYER y 
COLS., 1977; RUSCALLEDA y COLS., 1980).
El tratamiento de estas lesiones es la cirugfa, siendo suficiente la 
colocaciôn de una derivaciôn ventricular, o mejor aûn, de una 
derivaciôn desde el quiste al peritoneo (VAQUERO y COLS., 1981).
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1.6. PAUTAS GENERALES DE TRATAMIENTO EN LOS TUMORES 
DE LA REGION PINEAL.
I.6.a. TRATAMIENTO QUIRÜRGICO.
Puesto que los tumores pineales son de dificil acceso quirürgico, ha 
existido de antiguo una gran discrepancia sobre la conveniencia o no 
de cirugfa de estas lesiones, y tan solo con los avances técnicos de la 
microcirugfa y de la neuroanestesia, se han podido establecer, en las 
ultimas décadas, unos fndices de morbilidad y de mortalidad 
comparables a los de otros procesos expansivos intracraneales.
A pesar de todo, ante un proceso expansivo de la region pineal, aün 
cabe plantearse si es mejor para el paciente intentar extirpar el 
tumor, cuando éste se diagnostica, o es preferible colocar una 
derivaciôn, si existe hidrocefalia, y administrar radioterapia. Es obvio 
que la potencial morbilidad y mortalidad asociadas a la cirugfa son 
razones esgrimidas para elegir la segunda posibilidad.
Si se revisa el devenir histôrico del tratamiento de los tumores de la 
regiôn pineal, se observa que antes de 1941 existfan pocas opciones 
para estos pacientes, y la hidrocefalia asociada se trataba con 
descompresiôn subtemporal, siendo ésta una alternativa a la 
problemâtica excisiôn del tumor.
En 1948, WARD y SPURLING recogen 14 casos tratados con 
descompresiôn subtemporal seguida de radioterapia. En dos de ellos, 
el tratamiento fallô, demostrândose luego que eran quistes que 
obstrufan el acueducto. Seis casos eran gliomas malignos y otros seis 
pacientes estaban vivos y bien entre 6 y 16 anos después de la 
cirugfa realizada. Esta serie demostraba, en esa época, unos 
resultados obviamente superiores a los obtenidos en intentos previos 
de abordaje directo a los tumores.
Otra alternativa de cirugfa indirecta para estas lesiones estaba 
representada por la ventriculostomfa del III ventrfculo por punciôn
129
de la lamina terminalis, utilizada ya desde 1936 para aliviar la 
hidrocefalia obstructiva. Sin embargo, la apertura creada en la parte 
anterior del III ventriculo solia cerrarse espontaneamente, y por 
ello, esta técnica fue dejando paso a otros procederes como la 
ventriculocisternostomia de TORKILDSEN.
En 1948, TORKILDSEN recoge su experiencia en 8 pacientes en los 
que el tumor pineal fué indirectamente tratado por medio de una 
derivaciôn, con un catéter, desde el ventriculo lateral a la cisterna 
magna. Todos sus pacientes estaban vivos y bien entre 2 y 7 anos 
tras la intervenciôn, a excepciôn de un paciente muerto, que tenia un 
meduloblastoma de la regiôn pineal.
Debemos mencionar aquf, brevemente, la evoluciôn de los sistemas 
de derivaciôn del LCR, generalmente empleados para tratar de paliar 
la interferencia a la circulaciôn del LCR que pueden provocar los 
tumores de la regiôn pineal.
En 1896 GARTNER sugiere ya que el método mas fisiolôgico para 
tratar la hidrocefalia serfa derivar el LCR dentro del sistema venoso 
y linfâtico de cabeza y cuello.
En 1907 PAYR fué el primero en realizar una anastomosis 
ventrfculo-venosa mediante vena safena o temporal para conectar el 
ventrfculo lateral con el seno sagital y en 1911 publica una corta 
serie de 8 pacientes tratados con derivaciôn desde el ventrfculo 
lateral a la vena yugular interna.
En 1908, KAUSCH realiza una derivaciôn desde el ventriculo lateral al 
peritoneo, mediante un tubo de goma.
Alrededor de 1920, DANDY aborda el problema desde diferentes 
ângulos. En 1918 realiza la extirpaciôn de los plexos coroideos y en 
1922 intenta, sin éxito, su cauterizaciôn endoscôpica. En 1920, para 
tratar la hidrocefalia por estenosis del acueducto de Silvio, dilata 
este ultimo y lo recanaliza desde el IV ventrfculo. En 1922 introduce 
la técnica de la ventriculostomfa del tercer ventrfculo a través de 
una craneotomfa subfrontal con apertura del suelo del III ventrfculo.
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detrâs del tallo hipofisario. Esta ultima técnica séria modificada por 
MIXTER, en 1923, quien utiliza un uretroscopio y abre la cisterna 
interpeduncular mediante una sonda flexible.
Las técnicas de ventriculostomfa fueron reactualizadas, como 
anteriormente hemos sefialado, por STOOKEY y SCARFF en 1936, 
dejando luego paso a los sistemas ideados por TORKILDSEN.
En 1948, INGRAHAM y COLS., tratan la hidrocefalia experimental en 
perros con una derivaciôn desde el ventrfculo lateral a la cava, 
mediante un tubo de polietileno y en 1949 sehalan que para que sea 
factible la derivaciôn al sistema venoso, debe instalarse en estos 
sistemas una vâlvula que permita solo un flujo unidireccional.
En 1952 NULSEN y SPITZ colocan por vez primera una derivaciôn con 
vâlvula desde el ventrfculo lateral a la yugular interna.
En las ultimas décadas estas técnicas derivativas se han ido 
sustituyendo por nuevos y perfeccionados sistemas, empleândose 
hoy, casi exclusivamente, las derivaciones de tipo ventriculoatrial o, 
mâs frecuentemente, de tipo ventriculoperitoneal. Los principales 
hitos han sido:
a) el desarrollo de nuevos materiales con menor incidencia de
obstrucciôn e infecciôn.
b) el desarrollo de vâlvulas adecuadas que pueden funcionar a
diferentes presiones de apertura.
c) el desarrollo de vâlvulas antisifôn creadas para impedir la
excesiva disminuciôn de la presiôn intracraneal (Me CULLOGH y FOX, 
1974; PORTNOY y COLS., 1973).
d) el desarrollo de catéteres distales que no se acodan, con o sin 
vâlvulas de hendidura (RAIMONDI y MATSUMOTO, 1967).
e) el desarrollo de filtros de millipore que tratan de evitar la
diseminaciôn tumoral a través de la derivaciôn (HOFFMAN y COLS., 
1976).
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Teniendo en cuenta que los tumores de la region pineal cursan 
frecuentemente con hidrocefalia mas o menos aguda, es obvio que la 
implantacion de un sistema de derivaciôn para controlar la 
h ipertensiôn in tracraneal tiene un lugar im portante en el 
tratamiento de estos pacientes.
Para numerosos autores, partidarios del tratamiento conservador, ha 
sido el ùnico procéder quirürgico admitido, previo a la radioterapia.
Por otra parte, cuando se plantea la cirugfa directa, la colocaciôn de 
una vâlvula sigue siendo aconsejada como tratamiento previo al 
abordaje quirürgico de la lesiôn, para facilitar este abordaje, al lograr 
un cerebro relajado. Otros autores, sin embargo, defienden colocar la 
derivaciôn solo si tras un intento de extirpaciôn quirûrgica, éste no 
ha sido capaz de resolver la interferencia en la circulaciôn del LCR.
En cuanto al abordaje quirürgico directo de los tumores pineales, 
parece ser que fue PEET, en 1929, quien logrô extirpar por vez 
primera, por via transcallosa y con éxito, un tumor de la regiôn 
pineal. Sin embargo, los primeros intentos parecen ser realizados 
hacia 1910 por HORSLEY, quien publica su experiencia tratando 
de exponer un tumor de esta zona por via infratentorial, y 
recomienda, ante su évidente fracaso, la utilizaciôn de una via 
supraten torial.
En 1913, RORSCHACH intenta también extirpar un tumor pineal por 
via supracerebelosa, y esta misma via es utilizada también, en el 
mismo ano, por PUS SEP, quien divide el seno lateral derecho y el 
ten tori o para intentar extirpar una masa de la pared posterior del 
III ventrfculo.
El mismo RORSCHACH atribuye a BRUNNER la utilizaciôn de 2
diferentes vias para llegar a la regiôn pineal: una via superior, con
secciôn del cuerpo calloso, y otra via, transtentorial.
En 1921, DANDY describe detalladamente el abordaje transcalloso a 
la regiôn pineal, retrayendo el hemisferio derecho. Las venas 
corticales posteriores a la vena de Rolando se seccionan y se
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punciona el ventriculo para aliviar la presiôn intracraneal. Esta 
maniobra permite retraer lateralm ente la mitad posterior del 
hemisferio y exponer el cuerpo calloso. Una incisiôn posterior en 
éste, permite exponer las venas profundas y el tumor. En este 
abordaje, las venas profundas aparecen generalmente dorsales y 
latérales con respecto al tumor, o bien pasan a través de él.
Con esta técnica de abordaje, y a clâsica y aûn utilizada en la prâctica 
quirûrgica, DANDY tuvo 7 muertes consecutivas en un periodo de 10 
anos, y otros 3 pacientes sobrevivieron a la intervenciôn. En su serie 
de 20 casos, la mortalidad recogida con esta técnica fué del 20 %.
El efecto de la secciôn del cuerpo calloso fué minimizado por DANDY, 
y aunque en efecto, no parecen derivarse déficits groseros, un 
estudio detallado permite observar en gran numéro de pacientes 
alteraciones de las funciones corticales. superiores, muchas veces en 
forma de alexia sin agrafia.
En 1926 KRAUSE describe el abordaje infratentorial supracerebeloso 
a la regiôn pineal. Esta técnica tenia la indudable ventaja de poder 
obviar la confusiôn diagnôstica entre un tumor pineal y un tumor 
cerebeloso, lo que generalmente ocurrîa en esa época, y, ademâs con 
esta via, se evitaba por lo general el sistema venoso profundo, casi 
siempre situado dorsolateral a estos tumores.
En cualquier caso, la mayor dificultad técnica de estos abordajes 
radica en la preservaciôn del sistema venoso profundo, cuya lesiôn 
es la principal causa de morbilidad y de mortalidad. En este sentido,
en 1932, HARRIS y CAIRNS senalan que "la preservaciôn de la
vena de Galeno es probablemente esencial para la vida".
La vena de Galeno drena areas mediales del diencéfalo, ganglios 
basales, mesencéfalo, zona medial de los hemisferios y el cuerpo 
calloso, y su secciôn produce un infarto venoso fatal en este ârea.
En 1931 VAN WAGENEN interviene a una paciente con un tumor 
pineal, que previamente habia sido sometida a una craniectomia 
descompresiva subtemporal y radioterapia. Tras una craneotomfa
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parieto occipital, realiza una corticotomia desde el lobulo parietal 
superior al gyrus temporal superior, abordando la regiôn pineal a 
través de un atrio ventricular dilatado. En ese caso, logro una
extirpaciôn parcial del tumor, quedando una porciôn del tumor 
adherida a las venas profundas y senalô que el mayor obstaculo de
la via eran las venas tributarias de la vena de Galeno.
En 1932 HARRIS y CAIRNS operan un tumor pineal utilizando la via 
supratentorial, tras haber realizado sin éxito una exploraciôn de fosa 
posterior. Explican entonces que un tumor de la pineal o del vermis 
superior tienen muchos rasgos comunes y que en ocasiones podria 
ser util una descompresiôn y exploraciôn cerebelosa, que podrfa 
aliviar la presiôn intracraneal.
Sin embargo, es obvio que no todas las descompresiones de fosa 
posterior tienen un efecto beneficioso, dependiendo, al menos en
parte, del tamaho y de la posiciôn de los diferentes tumores con 
respecto al mesencéfalo. Asf, después de una descompresiôn de fosa 
posterior, el tumor tiende a desplazarse hacia atrâs y en tumores 
que y a crecfan dorsalmente, debajo del tentorio, esto puede aliviar la 
presiôn sobre el acueducto de Silvio y estructuras adyacentes. Sin 
embargo, cuando el tumor se extiende hacia delante, dentro del III 
ventrfculo, la descompresiôn de fosa posterior puede producir un 
aumento de la presiôn del tumor sobre el acueducto y la lamina 
cuadrigém ina.
En 1932, los frecuentes fracasos en el abordaje de las lesiones 
pineales llevô a CUSHING a senalar que ...."nunca la exposiciôn de un 
tumor pineal ha sido lo suficientemente buena como para justificar 
un intento de extirpaciôn quirûrgica".
En 1950 HORRAX recoge 22 casos tratados en un periodo de 16 anos, 
utlizando en 10 pacientes una modificaciôn de la técnica de DANDY. 
Entre estos pacientes, solo 2 tuvieron supervivencias largas. Sin 
embargo, en 6 pacientes, sometidos a craniectomfa descompresiva 
seguida de radioterapia, se obtuvo una supervivencia entre 2 y 17
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anos. Como consecuencia de esta experiencia, HORRAX recomienda 
una actitud conservadora, en lugar de intentos de cirugfa directa.
En 1954, RINGERTZ y COLS., revisando la serie de 65 casos de 
OLIVECRONA, recogen que 51 de dichos pacientes tenfan una 
extirpaciôn radical o parcial, con una mortalidad del 58.8 %,
utilizando la via de DANDY, y que solamente 7 pacientes
sobrevivieron un periodo entre 5 y 25 afios.
En 1960, KUNICKI publica una serie de 8 pacientes, intervenidos por 
la via de DANDY, de los que 4 sobrevivieron mas de 5 anos tras la 
cirugfa.
En el mismo ano, CUMMINS y COLS, senalan que el abordaje directo 
de los tumores de la regiôn pineal, independientemente de que se 
realice biopsia o extirpaciôn, se asocia a un 34 % de mortalidad 
perioperatoria. En la experiencia de estos autores, los pacientes
tratados con derivaciôn y vâlvula, presentan una supervivencia del 
61 % a los 5 anos.
En 1965, SUZUKI e IWABUCHI recogen una serie de 17 casos
intervenidos por las vias de DANDY o de VAN WAGENEN, logrando en 
15 casos una extirpaciôn considerada como radical o subtotal y con 
una mortalidad operatoria del 18 %. Sin embargo, tan solo el 35 % de 
sus pacientes estaban vivos un aho después de la cirugfa. En el 60 % 
existieron, ademâs, complicaciones postoperatorias que incluyeron 
hemiplejias transitorias, convulsiones y alteraciones de conducta.
En 1968, POPPEN y MARINO publican su serie, utilizando la via de 
VAN WAGENEN en 7 casos, con un 42.8 % de mortalidad, y la via de 
DANDY en un caso que falleciô. Mejores resultados obtienen con la 
via transtentorial de fosa posterior, probablem ente porque 
utilizando ésta solo se realizaron biopsias o extirpaciones parciales, 
respetando las estructuras anatômicas de la zona. Con el empleo de 
derivaciôn  y rad io te rap ia , estos autores obtienen largas 
supervivencias en el 80 % de los casos.
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POPPEN y MARINO (1968) describen ademâs una nueva técnica de 
abordaje, que consiste en una incision vertical en la region occipital 
media, seguida de craneotomfa en el borde del seno lateral. La 
duramadre se abre y se refleja hacia abajo respetando el seno. Tras 
puncionar el ventrfculo, se retrae el lôbulo occipital y se expone la 
incisura tentorial. Por ultimo, se procédé a extirpar una cuna del 
tentorio para lograr una descompresiôn del tumor.
En 1971 JAMIESON utiliza un abordaje occipital transtentorial en 7 
casos sin mortalidad y defiende que en casos que no responden a la 
radioterapia, se puede realizar un abordaje directo a la lesiôn, con 
baja morbilidad, obteniendo un diagnôstico definitivo y muchas 
veces, logrando la extirpaciôn del tumor.
En el mismo afio, STEIN publica una pequena serie de 6 pacientes 
utilizando la via supracerebelosa. Describe el abordaje, que consiste 
en una craniectomia de fosa posterior, en posiciôn sentada, y 
abordaje sobre el vermis, sacrificando, si es necesario, las venas 
puente entre el tentorio y el cerebelo. Una vez abierta la aracnoides 
de la regiôn cuadrigeminal, se desplaza mâs posteriormente el lôbulo 
anterior del cerebelo, haciéndose visible el tumor. A continuaciôn 
éste se punciona y se aspira, con lo que se hace posible establecer los 
limites de la lesiôn y la situaciôn de las estructuras venosas. La 
resecciôn compléta solo estarfa indicada en presencia de lesiones 
encapsuladas, facilmente disecables del tejido que les rodea. En caso 
contrario, se deberfa practicar biopsia y se harfa una extirpaciôn 
intracapsular antes de intentar obtener fragmentes de ésta. En 
ocasiones serfa necesario, ante la imposibilidad de resecciôn, la 
prâctica de una derivaciôn tipo Torkildsen. STEIN senala en su 
tr abajo un ùnico caso de germinoma, que trata ademâs con 
radioterapia, y un astrocitoma, que sobrevive un ano, siendo el resto 
tumores benignos. No tiene mortalidad quirûrgica y sehala una 
supervivencia del 83.4 % al ano de la cirugfa.
En 1973, CONWAY recoge su experiencia con 31 tumores situ ado s 
profundamente y biopsiados por estereotaxia. En 6 casos, la lesiôn 
estaba en la regiôn pineal, practicândose la biopsia sin ningûn tipo
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de complicaciones. En la misma Imea esta el trabajo de SUGITA 
(1975) quien realiza biopsia estereotâxica en 10 casos de tumor 
pineal, sin complicaciones.
En 1974, LAZAR y CLARK utilizan la via occipital transtentorial de 
POPPEN para abordar la region de la vena de Galeno, senalando que 
este abordaje ofrece indudables ventajas y permite una facil 
resecciôn de gran numéro de lesiones.
En 1976, OBRADOR y COLS, hacen una revisiôn de 200 casos de la 
literatura de tumores de la regiôn pineal, aportando 56 nuevos casos. 
El 35 % de los pacientes tratados con procedimientos paliativos y 
radioterapia estaban vivos entre 2 y 20 anos después del 
tratamiento, siendo la supervivencia total del 62 %. Senalan que la 
mayor parte de los tumores de la regiôn pineal son de consistencia 
blanda y pueden ser facilmente aspirados; los teratomas son duros y 
deben ser enucleados tras un vaciamiento intracapsular; los 
meningiomas, epidermoides y quistes son facilmente reconocibles y 
suele ser posible su extirpaciôn compléta. En cuanto a las distintas 
vias utilizadas, en 24 casos con abordaje supracerebeloso, 
transtentorial o transventricular, no hubo mortalidad. Sin embargo, 
la mortalidad fue del 25 % en 16 pacientes operados por la via 
transcallosa. Describen igualmente, que la via supracerebelosa 
parece la mâs adecuada para tumores de localizaciôn posterior que 
se proyectan hacia la fosa posterior. Sin embargo, en el caso de 
tumores mâs anteriores, que se extienden hacia la parte posterior 
del III ventriculo, la via transcallosa podria ser preferible. Los 
autores recomiendan aliviar la presiôn intracraneal por medio de un 
sistema de derivaciôn y aplicar radioterapia para conocer si el tumor 
responde a la misma, ya que mâs de 2/3 partes de los tumores de la 
zona serian radiosensibles, logrando la radioterapia supervivencias 
entre 5 y 30 anos. En el caso de que el tumor no responda a la 
rad io terap ia (la constataciôn en esa época se hacfa por 
ventriculograffa) se deberfa realizar un abordaje quirürgico directo, 
conociendo que la via de BRUNNER-DANDY ofrece una mortalidad 
del 45 %, la de VAN WAGENEN el 40 %, la de POPPEN el 27 % y la de 
KRAUSE-STEIN, el 14 %.
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Una nueva e importante serie es publicada en 1976 por SANO. En 
ella se incluyen 47 casos, de los cuales 29 fueron intervenidos, sin 
mortalidad, utilizando una via parieto occipital, con secciôn del 
tentorio. De ellos 23 eran considerados como pinealom as 
(germinomas), 4 eran teratomas y 2 eran quistes epidermoides.
En 1978, JENKIN y COLS publican una serie de 10 pacientes, 4 de los 
cuales fueron sometidos a exploraciôn y biopsia, 2 a extirpaciôn 
parcial y 4 a extirpaciôn subtotal. Todos ellos eran germinomas y 
estaban vivos entre 2 y 10 anos tras la cirugfa. En el 40 % de los 
casos se objetivô siembra meningea en el curso evolutive del tumor.
En el mismo afio, GAMINS y SCHLESINGER recogen una casufstica de 
126 tumores de la regiôn pineal y aconsejan el tratamiento con 
radioterapia sin verificaciôn histolôgica, cuando los tumores estan 
claramente en la pared posterior del III ventrfculo.
En 1979, WARA y COLS, evaluan una serie de 118 casos operados. 
Solo en el 12.28 % los tumores eran de origen parenquimatoso 
pineal. La supervivencia en el grupo de germinomas fue del 72 %, 
similar a la del grupo tratado sin diagnôstico histolôgico.
En 1980, CHAPMAN y LINGGOOD aportan una nueva serie de 22 
tumores, de los cuales 11 fueron abordados quirurgicamente, y 
senalan que la respuesta a la radioterapia y la citologfa del LCR son 
insuficientes para determinar un tratamiento ôptimo y que las 
intervenciones directas al tumor, si no estan asociadas a importante 
morbilidad y mortalidad, son el manejo inicial de elecciôn, por 
cuanto permiten obtener un diagnôstico histolôgico déterminante del 
tratamiento a seguir en cada caso. En 8 pacientes de la serie se 
realizô un abordaje directo y en otros 3 casos el abordaje se hizo tras 
fallo de la radioterapia. En 4 casos se hizo simple biopsia, en 3 se 
realizô una extirpaciôn subtotal y en 1 caso se logrô una exéresis 
radical. No hubo mortalidad y los pinealoblastomas, tumores del seno 
endodermal y germinomas recibieron ademâs radioterapia. Entre los 
12 casos tratados con radioterapia, con o sin derivaciôn, hubo 3 
muertes, 2 correspondientes a pinealoblastomas y a un tumor del
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seno endodermal. Estos casos fallecieron en un intervalo entre 7 y 27 
meses, a pesar de una dramatica reduccion obtenida con la 
radioterapia. Un aspecto importante de esta serie serfa la llamada de 
atencion respecto a que la respuesta a la radioterapia y la eventual 
reduccion de masa tumoral, objetivada tras ella en la TAC, no pueden 
ser considerados como criterios fiables de curaciôn. En la experiencia 
de estos mismos autores, la citologfa del LCR tampoco ofrece altos 
fndices de fiabilidad diagnôstica, ya que solo es positiva alrededor 
del 30 % de los casos con diseminaciôn meningea.
En 1981, CHANG y COLS., publican una serie de 27 casos, defendiendo 
la necesidad de contar con un diagnôstico histolôgico previo a 
cualquier actuaciôn terapeutica y discutiendo las posibles ventajas e 
inconvenientes de la biopsia estereotâxica (CONWAY, 1973; PECKER y 
COLS., 1979; SUGITA, 1975).
En el mismo ano, VENTUREYRA y WOOD y COLS., publican nuevas 
series en las que se defiende la conveniencia de un abordaje directo 
a estas lesiones, ante la baja mortalidad y morbilidad obtenidas. 
Estos ültimos autores senalan que el seguimiento evolutivo de las 
lesiones pineales mediante la TAC es un método util, pero sujeto a 
errores y que muchos tumores pueden ser facilmente extirpados a 
pesar de su aspecto invasivo en la TAC.
También en 1981, SANO y MATSUTANI, en su serie de 32 tumores
de la regiôn pineal, encuentran que los germinomas tratados con 
cirugfa radical y radioterapia tienen un 93.5 % de supervivencia al 
ano, 64.7 % a los 5 anos y 60 % a los 10 anos. Si se consideran los 
menores de 15 anos, estos porcentajes son respectivamente del 90.5
%, 81.4 %, y 81.4 %, mientras que si se consideran los mayores de
esta edad, los porcentajes respectives son del 94.9 %, 54.8 % y 48 %. 
En la serie de estos autores no hay mortalidad quirûrgica y 
defienden que la reducciôn del tamaûo tumoral, por cirugfa directa, 
aûn en tumores claramente radiosensibles, influye favorablemente 
en el pronôstico. A favor de esto irfa el hecho de la supervivencia a 
los 10 anos del germinoma supraselar (92.3 %), localizaciôn en que es
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mâs facil una exéresis radical, en comparacion con la supervivencia, 
también a los 10 anos del germinoma pineal (60 %).
En 1983 JOOMA y KENDALL publican 21 casos intervenidos sin 
mortalidad. El abordaje mâs frecuentemente utilizado fue el occipital 
su p ra te n to r ia l, p ero  cuando  el tum or se ex ten d fa  
infratentorialmente, se utilizô la via supracerebelosa. En su grupo de 
pacientes operados no observan metâstasis subaracnoideas, pero si 
en los casos tratados con derivaciôn y radioterapia. Senalan también 
que la mayorfa de los germinomas pueden ser reconocidos por datos 
clfnicos y radiolôgicos, siendo vâlido en ellos una prueba de 
radioterapia con 1.000 rads, seguida de control de TAC y de 
determinaciôn de HGC si ésta fue positiva inicialmente. Tras esta" 
biopsia biolôgica" (IS AM AT, 1979), si la respuesta a la radioterapia 
no es concluyente, se continua una semana mâs antes de una nueva 
valoraciôn de TAC. Si el tumor no responde a 3.000 rads estarfa 
indicado el tratamiento quirürgico. En cuanto a los teratomas y 
tum ores pineales parenquim atosos, estos autores sehalan la 
conveniencia de cirugfa, por cuanto que la respuesta a la 
radioterapia, a pesar de ser variable, es por lo general poco 
satisfactoria.
En 1984 NEUWELT publica su serie con 29 pacientes operados, 
utilizando, la mayor parte de las veces, la via occipital transtentorial. 
No refiere mortalidad y la supervivencia global de sus casos, a los 12 
ahos es del 77 %. En su experiencia, el 61 % de los tumores fueron 
malignos, en contraste con las cifras de SCHMIDEK (1977) que da una 
incidencia mayor de lesiones malignas (85-90 %). Segùn NEUWELT, la 
radiaciôn empfrica de una lesiôn benigna no solo présenta el riesgo 
de una lesiôn innecesaria del Sistema Nervioso, sino que ademâs 
aumenta las adherencias en torno a la lesiôn dificultando una cirugfa 
posterior. Por otra parte, sehala que la cirugfa no aumenta el riesgo 
de diseminaciôn tumoral y que los resultados con cirugfa y 
radioterapia o quim ioterapia son obviamente mejores que los 
obtenidos con solo radioterapia. No utiliza radiaciôn profilâctica del 
canal raquideo y llama la atenciôn el hecho de que en su serie, al 
igual que en la de CAMINS y SCHLESINGER (1978) los tumores del
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parenquima pineal son mas frecuentes que les germinomas. Per 
ultimo, defiende que los datos hoy dia aportados por la TAG no 
permiten en absolute establecer criterios de benignidad o de 
malignidad en los tumores de la region pineal.
I.6.b. BIOPSIA ESTEREOTAXICA
Considerada mas bien como un método de diagnôstico que como una 
forma de tratamiento, es incluida en este apartado ante su évidente 
carâcter quirûrgico.
La biopsia estereotâxica para obtener el diagnôstico de las lesiones 
de la regiôn pineal, se ha usado preferentemente en Europa, como 
altemativa a la cirugia o a la radioterapia a ciegas.
La cirugia estereotâxica se basa en que el cerebro mantiene una 
posiciôn invariable dentro de un compartimente rigido. Estructuras 
anatômicas normales o lesiones patolôgicas pueden ser definidas 
espacialmente mediante coordenadas (x,y,z) con respecte a un 
sistema de coordenadas fijadas al craneo. Con el punto diana definido 
por dichas coordenadas en el volumen cerebral, puede dirigirse hacia 
él una pinza o aguja de biopsia sin necesidad de visualizaciôn directa.
En 1947 SPIEGEL y COLS., fueron los primeros en usar un 
in s tru m e n te  de e s te re o ta x ia  que d e sc r ib ie ro n  com o 
"estereoencefalotomo", para procedimientos ablatives en cirugia 
funcional.
En 1973 CONWAY realiza biopsias estereotâxicas en 31 tumores 
cerebrales, de los cuales 5 eran pinealomas, con buen resultado.
En cualquier case, el desarrollo de la TAC ha significado un hito en la 
historia de la cirugia estereotâxica. Antes de esta técnica diagnôstica, 
la localizaciôn de un punto diana dependia de la identificaciôn de 
puntos guia, ôseos o intracerebrales, obtenidos por ventriculografia, 
y su correlaciôn con un atlas de estereotaxia realizado en cerebros 
normales. En el case de las neoplasias, su localizaciôn précisa debfa
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hacerse mediante arteriografia, ventriculografia, o incluso medidas 
de impedancia del tejido cerebral, al perderse las referencias 
anatômicas normales. Hoy dia, sin embargo, la localizaciôn précisa de 
los diferentes tumores mediante la TAG, permite obtener unas 
referencias que, llevadas a las plaças radiolôgicas del craneo, nos 
darân unas coordenadas précisas. El problema se simplifica si se 
dispone de un sistema de estereotaxia compatible con la TAG.
En el caso especifico de los tumores de la regiôn pineal, es 
conveniente la realizaciôn previa de una angiografia del sistema 
carotideo y vertebrobasilar, al objeto de conocer con exactitud la 
localizaciôn y posible desplazamiento del sistema venoso profundo, y 
eventualmente para de scar tar lesiones de naturaleza vascular.
I.6.C. TRATAMIENTO CON RADIOTERAPIA.
En 1968, POPPEN y MARINO publican que, en los tumores de la 
regiôn pineal, el tratam iento conservador con derivaciôn 
ventriculoatrial, seguida de radioterapia, es el que les ha dado 
mayor supervivencia y menos déficits neurolôgicos residuales, 
sehalando que, segun su experiencia, el abordaje quirûrgico de la 
pineal, aun con el propôsito de obtener una simple biopsia, entrana 
tal riesgo que no esta justificado.
Ante estas consideraciones, es lôgico comprender que antes de las 
técnicas de derivaciôn, tan solo se utilizaran las craniectomias 
subtemporales descompresivas y la radioterapia para el tratamiento 
de estas lesiones.
Todavia en 1973, DE GIROLAMI y SCHMIDEK recogen en su serie una 
mortalidad del 33 % para los procedimientos biôpsicos, del 60 % para 
los intentos de extirpaciôn parcial y del 50 % para la simple 
exploraciôn de la fosa posterior. Segün estos autores, y siguiendo a 
BRADFIELD y PEREZ (1972), mas del 70 % de los tumores de la parte 
posterior del III ventricule son radiosensibles y pueden responder 
en un periodo de 3 a 6 meses a la radioterapia, combinada si es
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necesario con un sistema de derivaciôn. Este procedimiento de 
derivaciôn mas radioterapia, tendria un 8 % de mortalidad y permite 
una supervivencia media de 4 anos. Segûn este planteamiento, la 
cirugia deberia quedar reducida a aquellos casos en los cuales se 
sospeche una lesiôn relativamente benigna y no tratable con 
radioterapia.
Si se analizan las series de tumores de la regiôn pineal, se puede 
apreciar que en la mayor parte de ellas la incidencia de tumores 
benignos es relativamente baja y représenta alrededor del 20 % de 
los casos (SUZUKI e IWABUCHI, 1965), por lo que parece justificada 
la radioterapia de prueba en estos tumores, ya que el riesgo de 
lesiôn por radiaciôn es mmimo, en comparaciôn con el riesgo de 
someter a cirugia a todos los pacientes con una lesiôn en la parte 
posterior del III ventricule.
Para LINDGREN (1958) podria ser valida la administraciôn de 5.000 
rads en cuatro semanas, dosis en general bien tolerada, salvo casos 
particulares.
En 1969 BLOOM y COLS, revisan 82 casos de meduloblastoma 
tratados con dosis de radioterapia entre 4.000 y 5.000 rads, y 
concluyen que solo en très ninos hubo sérias complicaciones 
atribuibles a la radioterapia, por no haberse completado aûn en ellos 
la mielinizaciôn del Sistema Nervioso.
En 1976 MINCER y COLS, recogen 10 casos de tumores de la regiôn 
pineal tratados con radioterapia sin confirmaciôn histolôgica, 
obteniendo un 100 % de supervivencia al ano, 70 % a los 5 anos y 40 
% a los 10 anos. En uno de los pacientes fallecidos, la necropsia 
revelô un meduloepitelioma. Otro caso fue intervenido, tras el 
fracaso de la radioterapia, apreciândose un teratoma qui'stico. Estos 
mismos autores discuten que la mayoria de los tumores pueden ser 
tratados con campos muy pequenos, pero estos no cubren la 
posibilidad de siembra en el sistema ventricular, por otra parte 
frecuente en germinomas y pinealoblastomas, por lo que creen que
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debe ser tratada no solo la region pineal, sino también todo el 
parenquima nervioso.
En 1976, PERTUISET y COLS, publican una serie de 11 tumores de la 
region pineal tratados con radioterapia. En los 2 casos revisados por 
neumoencefalografia, un ano despues, se aprecio desaparicion del 
tumor, por lo que defienden la radioterapia como tratamiento inicial 
de estas lesiones.
En 1976, SANG révisa 19 pacientes tratados en el curso de 25 anos 
por un diagnôstico de tumor pineal o germinoma supraselar. A todos 
se les administrô entre 4.500 y 5.000 rads, sin irradiaciôn espinal. El 
94.7 % estaba vivo al ano. A los 5 anos la supervivencia era del 47.3 
% y a los 10 anos del 26.3 %. Este mismo autor se basa en la 
incidencia relativamente baja de metastasis espinales, estimada por 
lo general entre el 8 y el 10 % (DAYAN y COLS., 1966; MAIER y 
DEJONG, 1967; MINCER y COLS., 1976; LIN y COLS., 1978) para 
establecer que la morbilidad de la radiaciôn espinal no justifica este 
procéder como medida profilâctica, aunque si recomienda, en 
cambio, la radiaciôn profilâctica del sistema ventricular, con dosis de 
4.500-5.000 rads. No obstante, se recomienda la radiaciôn del raquis 
cuando exista citologia positiva en LCR, aun en ausencia de 
sintomatologfa clmica. En este sentido, cabe senalar que y a en 1972 
BRADFIELD y PEREZ consideran que los excelentes resultados 
obtenidos con derivaciôn y radioterapia hacen innecesaria, la mayor 
parte de las veces, la radiaciôn del raquis, excepto en aquellos
pacientes con tumores invasivos.
En 1978 SUNG y COLS estudian 61 pacientes con tumores de la regiôn 
pineal tratados con derivaciôn antes de la radioterapia, con un 79 % 
de supervivencia al ano, 65 % a los 5 anos y 59 % a los 10 anos. El 80 
% de las recurrencias, que suponen el 26.22 % de todos los casos 
tratados, aparecieron en el campo sometido a radiaciôn, tal vez por la 
aplicaciôn de bajas dosis (3.800-4.500 rads). Segûn estos mismos
autores, en su experiencia, el 10 % de los tumores de la regiôn pineal
metastatizan al espacio subaracnoideo espinal o intracraneal en un 
periodo variable entre 6 meses y 5 anos tras el diagnôstico. Cuando
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los pacientes presentan diabetes insipida, la siembra en espacio 
subaracnoideo se da en el 63 % de los casos, y en el grupo de 
pacientes con metastasis espinales, casi el 50 % sobrevivio dos anos 
tras la radioterapia o la laminectomia seguida de radioterapia.
En cuanto al grado de radiosensibilidad de los tumores de la zona 
pineal, este ha sido estudiado por diversos autores, utilizando dosis 
entre 4.500-5.000 rads (COLE, 1971; HORRAX, 1949; WARA y COLS, 
1977).
En 1978 SUNG y COLS, senalan que un 47 % de sus pacientes tratados 
con 3.800-4.500 rads mostraron récidiva, mientras que solo lo 
hicieron el 10 % de los tratados con dosis entre 5.000-5.500 rads. En 
base a estos datos, los autores defienden la utilizaciôn de dosis de
5.000 rads en 5 semanas, o de 5.500 rads en 6 semanas.
En 1958, LINDGREN admite como dosis tolerable de radiaciôn, la de
5.000 rads en 4 semanas.
SUNG y COLS (1978) teniendo en cuenta la radiosensibilidad del 
Sistema Nervioso en la infancia y los efectos de la radiaciôn sobre el 
eje hipotâlamo-hipofisario, recomiendan que no se administre a 
éstos una dosis superior a 5.000 rads en 5 semanas.
Por otra parte, es conocido que entre los tumores de la regiôn pineal, 
la mayor incidencia de siembras subaracnoideas la proporcionan los 
germinomas, seguidos de los pinealoblastomas. Estudios de COLE 
(1971), DAYAN y COLS.(1966), SUNG (1978), etc., senalan que los 
germinomas crecen lentamente y se extienden a tejidos contiguos y 
al espacio subaracnoideo, siguiendo las vias del LCR. En base a estos 
datos parece justificada la radiaciôn a todo el neuroeje en todos los 
casos de germinoma con diagnôstico firmemente establecido. Sin 
embargo, autores como CAMINS y SCHLESINGER (1978) prefieren 
radiar raquis solo cuando existe citologia positiva en LCR.
En cualquier caso, la radiosensibilidad de los germinomas a la 
radioterapia es la base de la llamada "biopsia biolôgica" en estos 
tumores, ya anteriormente comentada. Generalmente, cuando un
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supuesto germinoma es radiado, se suele hacer un control evolutivo 
de TAC cada 500 rads, y el tumor generalmente desaparece con una 
dosis que oscila entre 2.000-2.500 rads.
Esta experiencia es recogida por numerosos autores, entre ellos 
HAND A y YAMASHITA (1981), quienes senalan que la supervivencia 
de los germinomas tratados con radioterapia es del 73 % a los 5 anos 
y del 60 % a los 10 anos, mientras que los no tratados con 
radioterapia ofrecen unas cifras de supervivencia del 9 y del 5 % 
respectivam ente.
En base a estas apreciaciones, HANDA y YAMASHITA dan unas 
pautas de tratamiento de los tumores de la region pineal, que 
pueden ser resumidas del siguiente modo:
- En caso  de h ip e rte n s iô n  in tra c ra n e a l, d e r iv a c iô n  
ventriculoperitoneal como primera medida.
- Intento de diagnôstico diferencial, mediante TAC, angiografia, 
citologia de LCR, Bûsqueda de marcadores en suero y LCR.
- Si se sospecha en firme un germinoma, se debe dar un ciclo de 
radioterapia al neuroeje.
Si se sospecha un germinoma, pero no puede descartarse otro tipo 
de tumor, se darân 2.000 rads y se harâ control de TAC. Si no hay 
disminuciôn tumoral, es imposible que se trate de un germinoma y 
debe considerarse la extirpaciôn quirürgica.
Aunque en la serie de estos autores, la incidencia de siembra en 
espacio aracnoideo raquideo es solo del 7 %, aplican radioterapia a 
todo el neuroeje, para prévenir la siembra de los germinomas.
En 1983, JOOMA y KENDALL senalan que los germinomas pueden ser 
reconocidos clmica y radiolôgicamente y con este diagnôstico de 
presunciôn los pacientes deben recibir radioterapia (1.000 rads 
para estos autores) y observar el efecto mediante TAC. Una 
respuesta precoz a la radioterapia équivale a una biopsia del tumor, 
mientras que si la respuesta no es satisfactoria, debe continuarse con
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otra semana de tratamiento, antes de reconsiderar el diagnôstico. Si 
el tumor no responde a 3.000 rads, se establece la relativa 
radiorresistencia del tumor y se plantea la cirugia.
En general, los tumores parenquimatosos pineales y los teratomas 
muestran una respuesta no satisfactoria a la radioterapia y deben 
ser abordados quirurgicamente.
Por ultimo, debe ser tenido en cuenta que, a veces, a pesar de 
responder a la radioterapia un tumor de la regiôn pineal, como 
puede ser un germinoma en su ejemplo mas tipico, este puede 
permanecer activo, incluso aunque no se aprecie en la TAC, y 
sembrar en el espacio subaracnoideo.
I.6.d. TRATAMIENTO QUIMIOTERAPICO.
La quim ioterapia se fundam enta en el empleo de drogas, 
generalmente conocidas como citostaticos, que son capaces de 
destruir un porcentaje fijo de células en fase de divisiôn.
La quimioterapia naciô de forma casual, al observarse la actividad 
antitumoral de los gases bélicos derivados de las mostazas 
nitogenadas.
En un tumor pueden observarse très compartimentes cinéticos: 1) de 
células en multiplicaciôn. 2) de células que no se estân dividiendo, 
pero que tienen la capacidad para dividirse. 3) células que han 
perdido la capacidad de multiplicaciôn.
La vulnerabilidad de un tumor a la quimioterapia esta influenciada 
por la cantidad de células que se encuentran en proceso de mitosis. 
La proporciôn de células en divisiôn activa se denomina fracciôn de 
crecim iento.
La quimioterapia actùa interfiriendo sobre el DNA celular, siendo 
durante la divisiôn celular cuando mâs vulnerable es la célula 
tumoral, ya que expone su contenido genético.
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El proceso de multiplicaciôn celular sigue unas fases que se conocen 
como "ciclo celular". Una vez que la célula se ha dividido entra en un 
proceso de smtesis de RNA, de duraciôn variable, conocido como fase 
G l. En un momento dado, y por influencias poco conocidas, entra en 
fase SI, o de smtesis de DNA. Posteriormente se inicia la fase G2,
previa a la mitosis (fase M). Desde Gl a M, la célula mantiene la
capacidad de smtesis de RNA y de proteinas.
Por otra parte, existe una poblaciôn celular que no esta en ciclo de
divisiôn, y se dice que estas células se encuentran en fase GO. Las
células en fase GO pueden sin embargo, en un momento dado, entrar 
en ciclo de divisiôn.
La fracciôn de crecimiento del tumor (células en fases de divisiôn) 
es sensible a la quimioterapia. Sin embargo, la poblaciôn GO es poco 
sensible, fundamentalmente por no encontrarse fabricando DNA.
Cuanto mayor es un tumor, mayor es la poblaciôn GO. Los tumores 
pequenos tienen una fracciôn de crecimiento muy alta y su tamano 
aumenta logaritmicamente con el tiempo.
Cuando una masa tumoral crece, el ritmo de multiplicaciôn se va 
enlenteciendo, hasta llegar a una situaciôn de estabilidad y de
crecimiento mmimo, con la mayor parte de sus células en fase GO.
Un tumor de 1 cm de diâmetro, o 1 gramo de peso, contiene 10^
células y la fracciôn de crecimiento es del 10 %, mientras que en un
glioma de 100 g de peso, la fracciôn de crecimiento se situa en torno 
al 37 %.
Segûn esto, la quimioterapia sera mâs eficaz en tumores pequenos, 
tanto mâs cuanto menos células tumorales haya y tras la reducciôn 
quirürgica de la masa tumoral. Sin embargo, segûn otro s autores, la 
eficacia de la quimioterapia no tiene relaciôn con la masa tumoral, ya 
que la mayor sensibilidad se da en tumores de tamano intermedio y 
depende del indice de crecimiento. Este indice de crecimiento es bajo 
en tumores pequenos y grandes y aumenta en tumores de tamano 
intermedio, cuando alcanzan el 37 % de su tamano final.
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A pesar de que la eficacia de la quimioterapia depende del tamano 
del tumor y de su fracciôn de crecimiento o indice de crecimiento, el 
volumen de la masa tumoral y su vascularizaciôn, también influye 
en la facilidad con que la droga llega a las células tumorales. En 
tumores pequenos, la mayor irrigaciôn permite que los citostaticos se 
pongan en contacte con las células tumorales, mientras que en 
tumores mayores, esto es mâs d ificil, por la déficiente 
vascularizaciôn de la masa tumoral.
Desde el punto de vista del mecanismo de acciôn, los citostâticos 
pueden encuadrarse en 4 grandes grupos:
I.- Ciclo y fase especificos.
IL- Ciclo-especificos.
III.- No ciclo-especificos.
IV.- Miscelânea.
En el p rim er grupo (ciclo y fase-especificos) se incluyen:
A) ANTIMETABOLITOS
- Antagonistas del fôlico
Metotrexate (actùa en fase S)
- Antagonistas de las purinas
6-Mercapto-purina (actùa en fase S)
6-Tioguanina (actùa en fase S)
- Antagonistas de las pirimidinas
Citosin-arabinôsido (actùa en fase S)
5-Fluor-uracilo (actùa en fase S y resto
del ciclo)
B) a l c a l o ï d e s  d e  l a  VESrCA ROSACEA
- Vincristina (actùa en fase M)
- Vinblastina (actùa en fase M)
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C) EPIPODOFILOXINAS
- VP 16 (actùa en fase G2 previa a M)
- VM 26
En el segundo grupo, de los cicloespecificos se incluyen:
A) AGENTES ALQUILANTES
- Mostaza nitrogenada
- Ciclofosfamida
- Ifosfamida
- Busulfan
- Clorambucil
B) ANTIBIOTICOS
- Antraciclinas
- Doxorubicinas
- Daunoblastina
- 4-Epidoxorubicina
- Actinomicina D
- Bleomicina
OOTROS
- DTIC
- Cisplatino
- Carboplatino
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En el tercer grupo (no ciclo-especificos), tenemos:
A) NITROSOUREAS
-BCNU
-CCNU
- MeCCNU
En el cuarto  grupo (miscelânea), tenemos:
- Hidroxiureas
- L-asparraginasa
- Procarbacina.
Los a n tim e ta b o li to s  son compuestos estructuralmente anâlogos a 
determinados metabolitos, necesarios para el crecimiento y el 
metabolismo celular. Su administraciôn inhibe determinadas enzimas 
necesarias para el crecimiento celular, y origina determinados
productos metabôlicos anômalos. Ciertos compuestos se incorporan 
como bases anômalas dentro del DNA, formando as! un DNA 
funcionalmente anômalo, y otros interfieren de entrada en la 
formaciôn de compuestos esenciales del DNA.
Los alcalo ïdes de la V inca rosacea se unen a proteinas
contrâctiles, necesarias para la formaciôn del huso de divisiôn,
impidiendo que la célula se divida. Interfieren con la formaciôn de 
los microtübulos.
Las e p ip o d o filo x in a s  son extractos alcohôlicos del P o d o p h y l l u m  
pel tatum  y actüan de forma similar a los alcaloïdes de la vinca,
parando la divisiôn celular en la metafase.
Los an tib iô tico s  a n titu m o ra le s  son producidos por hongos, 
forman complejos estables con el DNA e inhiben su replicaciôn, asi 
como la transcripciôn del RNA.
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Los agentes a lq u ilan tes  actüan formando iones de carbono 
electrofflico, que "alquilan" grupos nucleofflicos, como el nitrôgeno de 
la guanina del DNA. También actüan sobre los fosfatos y grupos 
aminas, provocando lesiones multiples en fases de division o reposo.
Las n itro s o u re a s  pueden tener acciones alquilantes y otros efectos 
para inhibir la smtesis de âcidos nucleicos.
La h id ro x iu rea , por su parte, inhibe la smtesis del DNA.
La p r o c a r b a c in a  provoca lesiones en el DNA, secundarias a la 
formaciôn de peroxidasas.
El c isp la tino , por ultimo, inhibe la smtesis de DNA.
Los citostâticos actüan sobre las células en periodo de divisiôn, sean 
tumorales o no, y esto condiciona en parte sus efectos secundarios. 
La toxicidad puede ser inmediata, precoz y tardia.
Entre la toxicidad inmediata se incluyen las nâuseas y vômitos, 
frecuentes, por ejemplo, con el cisplatino y las mostazas 
nitrogenadas. Igualmente, puede ocurrir un sindrome de lisis 
tumoral aguda, que condiciona liberaciôn de iones intracelulares y 
fracaso renal agudo secundario. Puede existir una reacciôn 
anafilâctica, relativamente frecuente con la vinblastina, etc.
Entre las com plicaciones précoces estân los cuadros de 
m ielosupresiôn (neutropenia, anemia, trom bopenia), mucositis, 
alopecia, diarrea (frecuente con el 5-fluoruracilo), etc.
Las complicaciones tardias pueden ser cardiacas (frecuentes con 
antraciclinas), pulmonares (frecuentes con la bleomicina y el 
busulfân), renales (en tratamientos con cisplatino), hepâticas 
(frecuentes con el metotrexate y 6-mercaptopurina), neurolôgicas 
(neuropatias periféricas, frecuentes con los derivados de la vinca), 
etc.
A efectos prâcticos de administraciôn, hemos de senalar que la 
tolerancia a la quimioterapia es mayor cuando el numéro de células
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tumorales es bajo, no hay alteraciones hepâticas o de médula osea y 
el estado general es bueno.
Hemos de recordar igualm ente que la quim ioterapia es 
potencialmente inmunosupresora y que la terapia intermitente con 
al tas dosis, con agentes ciclo-especificos o ciclo-inespecificos, produce 
mayor beneficio terapeutico con menor toxicidad.
Ademâs, hay que tener présente que el huesped puede tolerar mejor 
la administraciôn de forma intermitente, porque permite que los 
tejidos normales se reparen. Con altas dosis, se puede destruir un 
mayor numéro de células tumorales. La administraciôn de varias 
drogas puede ser mâs eficaz que la de una sola y asf, se suele 
com binar la adm inistraciôn de varias drogas que actuen 
sincrônicamente en el tumor, por ejemplo, logrando la detenciôn en 
metafase (derivados de la vinca) y al mismo tiempo, administranto 
un agente fase-especifico. De esta forma, los efectos antitumorales 
pueden ser aditivos, con distintos mecanismos de acciôn y sin adiciôn 
de toxicidad. En cualquier caso, hay que tener présente que los 
efectos graves de toxicidad producidos cuando se administran varias 
drogas, se recuperan peor que cuando estos mismos efectos se 
producen por un agente ünico.
En cuanto a la aplicaciôn prâctica de los agentes quimioterâpicos a los 
tumores cerebrales, especialmente a los gliomas, hemos de tener en 
cuenta que estas neoplasias reunen una serie de circunstancias que 
les hacen peculiares. Su naturaleza infiltrante dificulta la estimaciôn 
adecuada de la masa tumoral, la cual incluye proporciones 
imprévisibles de células tumorales viables, células tumorales no 
viables, zonas necrôticas, células no neoplâsicas, vasos, sangre 
extravasada y un acümulo variable de fluido extracelular.
A diferencia de los capilares sanos, los capilares anômalos de los 
tumores permiten el paso de grandes moléculas hidrosolubles e 
ionizadas, asi como de proteinas plasmâticas, hacia el compartimente 
extravascular extracelular.
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La necrosis tumoral implica un fallo del sistema vascular para 
aportar nutrientes esenciales, siendo el mâs critico el O2 . Implica la 
muerte celular por hipoxia y puede deberse a fallo de la 
neoformacion vascular, oclusiôn de vasos neoplâsicos o shunts. En su 
entorno hay células hipôxicas que no proliferan y son inmunes a los 
citostâticos.
El tiempo de un ciclo celular es de dos o très dias, de los cuales entre 
7 y 10 horas corresponden a la fase S o de smtesis de DNA.
Si existe una fracciôn de crecimiento del 30 %, 1/3 de las células 
estân proliferando, y el resto estân en fase GO, por condiciones sub- 
ôptimas del medio, hipoxia y mala nutriciôn.
En general, los gliomas crecen mâs lentamente de lo que séria 
prévisible, porque la cifra de fracciôn de crecimiento del 30 % séria 
de células sin cambios necrôticos y reproducciôn uniforme, mientras 
que en la totalidad de la masa tumoral, la fracciôn de crecimiento 
séria del 15 %. Ademâs, el glioblastoma tiene un alto indice de 
pérdida celular. Cuando se usan citostâticos ciclo-especificos, que 
generalmente afectan a la fase S, solo se afectarian entre el 5 y el 10 
% de las células del tumor, que son las que generalmente se 
encuentran en dicha fase. Si se administran en infusiôn continua, 
durante los très dias del ciclo, se afectarian el 30 %, lo que 
représenta el 10 % de la masa tumoral.
Sin embargo, la masa del tumor puede no afectarse, porque no se 
eliminen células muertas, y porque células en fase GO entren en fase 
de divisiôn. Por eso, los agentes cicloespecificos tienen escaso valor 
como drogas aisladas contra gliomas y solo suelen usarse cuando se 
reduce previamente la masa tumoral o asociados a agentes no 
c ic loespecificos, que retrasen la repoblaciôn por células 
supervivientes.
Pocos citostâticos poseen caracteristicas farmacolôgicas que les hagan 
efectivos en la quimioterapia de los tumores cerebrales. Los 
capilares normales cerebrales no permiten el paso de moléculas 
hidrofflicas, no ionizadas, de radio mayor de 0.5 a 0.7 nm, lo que
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incluye a la mayoria de las drogas hidrofflicas de peso molecular 
mayor de 180.
Dentro de ciertos limites de lipofilia y de tamano molecular, el 
transporte desde la sangre al cerebro es râpido y practicamente solo 
limitado por el flujo sanguineo y el tamano molecular.
En algunos casos, la extrem a liposo lubilidad  reduce la 
hidrosolubilidad en plasma y restringe el paso transcapilar.
A pH fisiologico, muchas moléculas forman âcidos o bases débiles que 
no llegan a los capilares cerebrales por su ionizaciôn, ya que la 
cantidad de droga que llega a las células depende de su fracciôn no 
ionizada. El metotrexate, por ejemplo, se ioniza en un 97 % y solo la 
fracciôn no ionizada difunde a través de los capilares normales y de 
la membrana de las células tumorales.
Los capilares de los gliomas malignos presentan uniones 
endoteliales anômalas, poros y otras alteraciones propias de vasos 
neoformados y tumorales, lo que condiciona el paso, a su nivel, de 
moléculas con peso superior a 100.000 daltons. Consecuentemente, 
no deberian ser una barrera para la difusiôn de drogas, pero esta
difusiôn no es regular, ya que las citadas anomalias no estân
présentes en la totalidad de los capilares del tumor. En la zona 
cerebral adyacente al tumor, el cambio transcapilar de moléculas es 
del 53 % respecte de las regiones del cerebro sano con especial 
limitaciôn para el paso de drogas hidrosolubles. Una vez alcanzado 
el espacio extracelular, y la zona de edema peritumoral, la droga 
debe penetrar en las células tumorales. En el LCR difunde por 
gradientes de concentraciôn y la disminuciôn paulatina en la zona 
tumoral se trata de evitar manteniendo niveles plasmâticos por 
infusiôn constante o bien por administraciôn intraventricular o 
intratecal.
En el caso mâs concreto de los tumores de la regiôn pineal, la
experiencia acumulada es escasa, excepto para determinados tipos
de tumor. En 1977, DE TRIBOLET y BARRELET describieron un 
paciente con un tumor de la regiôn pineal y diseminaciôn meningea.
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que fue tratado con cierto éxito por medîo de daunorubicina, 
vincristina y bleomicina.
Ya en 1973, BORDEN y COLS., documentaron la regresiôn de 
m etastasis pulm onares de germ inom as p ineales, tras la 
administraciôn de clorambucil, metotrexate y actinomicina D.
La experiencia previa de que los tumores testiculares tipo 
seminoma muestran un 82 % de respuesta con una combinaciôn de 
bleomicina, vinblastina y cisplatino (EINHORN y DONOHUE, (1977), 
unido a la sim ilitud histolôgica entre estos tumores y los 
germinomas pineales, llevô, a finales de los anos 70, a la utilizaciôn 
de estos agentes quimioterâpicos en el tratamiento de estos ültimos 
tumores. La eficacia de este tratamiento ha planteado a muchos 
autores sus ventajas, sobre todo en ninos, frente a la eventual 
radiaciôn del neuroeje.
Generalmente la vinblastina se administra a la dosis de 6 mg/m^, el 
cisplatino a la dosis de 100 mg/m^ y la bleomicina, en dosis de 30 
mg. Las drogas se administran en 3 ciclos, separados 3 semanas 
entre si. En cada ciclo, la vinblastina se da en los dos primeros dias, 
el cisplatino el primer dia y la bleomicina se da los dias 2 al 6, en 
infusiôn continua durante 24 horas (pauta de EINHORN y COLS.).
En cualquier caso, hoy parece establecida la respuesta de los 
tumores germinales de la regiôn pineal a la combinaciôn de 
bleomicina, vinblastina y cisplatino (NEUWELT y FRENKEL, 1984). El 
riesgo de toxicidad pulmonar (fibrosis pulmonares) secundaria al 
empleo de la bleom icina ha llevado al ensayo de otras 
combinaciones alternativas, como pueden ser cisplatino y VP-16, al 
parecer con buenos resultados, segûn los datos acumulados hasta el 
momento actual.
En resumen, los tumores germinales de la regiôn pineal pueden 
beneficiarse de un tratamiento con quimioterapia. Es posible que un 
factor importante en estas respuestas sea la ausencia de barrera 
hematoencefâlica en esta regiôn, lo que permitiria una buena 
difusiôn de las diferentes drogas utilizadas.
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En estos momentos, en el Japon se esta realizando un estudio 
cooperative para evaluar la eficacia real de la quimioterapia de los 
tumores pineales, que permitirâ obtener conclusiones de gran valor, 
teniendo en cuenta la alta incidencia de tumores pineales en ese 
entorno geogrâfico.
Otras pautas de quimioterapia han sido recientemente utilizadas en 
récidivas de tumores germinales de la region pineal. Cabe destacar 
entre ellas, la asociaciôn de ciclofosfamida, vinblastina, bleomicina, 
actinomicina D y cisplatino (NEUWELT y FRENKEL, 1984). No 
obstante, datos presentados en 1984 por ALLEN y COLS., al Congreso 
de la American Association for Clinical Oncology, demuestran que 
anâlogos indices de respuesta son obtenidos con la utilizaciôn solo 
de ciclofosfamida (80 mg/Kg), o solo de cisplatino (120 mg/m^).
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II. O B J E T I V O S
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Los objetivos del presente trabajo son:
1.- Realizar una revision bibliogrâfica de los tumores de la region 
pineal, de sus caracteristicas anatomoclmicas y de sus 
posibilidades terapeuticas.
2.- Establecer la incidencia y frecuencia relativa de estos tumores 
en nuestro entorno geogrâfico.
3 .- Establecer las caracteristicas diagnosticas de los diferentes 
tumores de la region pineal, en base a sus peculiaridades 
clmicas y a los métodos de diagnôstico por imagen, hoy dia 
disponibles.
4.- Establecer el pronôstico actual de los diferentes tumores de la 
regiôn pineal, en base a las modalidades terapeuticas a nuestro 
alcance.
5.- Aportar datos anatomopatolôgicos que nos permitan un mayor 
conocimiento de la biologia de los tumores de la regiôn pineal, 
particularmente de los germinomas y de los pineocitomas.
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III. MATERIAL Y M E T O D O S
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El material clmico que nos ha servido de base para el présente
estudio comprende 50 casos de tumores de la region pineal. La
mayor parte de los mismos (41 casos) proceden del Servicio de
Neurocirugia de la Clmica Puerta de Hierro. Nueve casos proceden 
del Servicio de Neurocirugia del Hospital Gregorio Maranôn de 
Madrid. Para la discusiôn de aspectos neuropatolôgicos hemos
revisado, ademâs del material procedente de la serie, la experiencia 
acumulada en los archivos de neuropatologia del Hospital Central 
del Ejército del Aire de Madrid y en el Departamento de Microscopia 
Electrônica de la Universidad Complutense.
m .l. RESUMEN DE CASOS CLINICOS 
Caso 1.
Varôn de 17 afios de edad, valorado por vez primera en Febrero de 1982, en 
otro Centro, por presentar una historia de 3 meses de evoluciôn consistente 
en diplopia y dificultad para la elevaciôn de la mirada conjugada. En la
exploraciôn destacaba paresia para la elevaciôn de la mirada y diplopia por VI 
par derecho. Ambas pupilas presentaban reacciôn lenta al reflejo fotomotor. 
El estudio TAC demostrô un tumor en la regiôn pineal, redondeado e 
hiperdenso, con captaciôn homogenea tras la administraciôn de contraste. Se 
apreciaba una calcificaciôn pineal globulosa, con presencia de masa tumoral 
por delante de dicha calcificaciôn, y moderada hidrocefalia. Se colocô un 
sistema de derivaciôn y 3 dias después se intervino quirurgicamente
(craneotomfa y abordaje transcalloso de la lesiôn) realizândose biopsia que 
fue informada como germinoma. El paciente fue remitido a la Clmica Puerta 
de Hierro para ulterior tratamiento. Se realizaron estudios de marcadores 
tumorales en sangre y LCR, asi como valoraciôn endocrinolôgica, sin apreciar 
alteraciones. Se instaurô tratamiento con radioterapia, alcanzândose una dosis 
de 4.000 rads sobre regiôn pineal. Un control TAC demostrô la compléta 
desapariciôn del tumor. En el curso evolutivo se apreciô un hipogonadismo, 
tal vez relacionable con la radioterapia administrada. Actualmente el paciente 
se encuentra libre de récidiva.
Caso 2
Varôn de 24 afios de edad, valorado por primera vez en Octubre de 1977, con 
historia de 8 meses de evoluciôn, consistente en disminuciôn de la agudeza
visual. En los ültimos 3 meses, cefaleas, vômitos y crisis convulsivas 
generalizadas. En la exploraciôn destacaba edema de papila bilateral y
dificultad para la elevaciôn de la mirada conjugada. Clmicamente se detectô la 
presencia de un hipogonadismo. Una ventriculografia detectô hidrocefalia y 
una amputaciôn de la parte posterior del III ventriculo. Se colocô una
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derivaciôn ventriculoatrial y una semana después se abordô la lesiôn por via 
transcallosa, resec ândose parcialmente. El estudio h istolôgico mostrô un 
germinoma. En el postoperatorio inmediato, el paciente presentô disminuciôn 
de concrencia atribuido a edema del lôbulo parietal por secciôn de venas 
puente al seno longitudinal, en el curso de la cirugia. Apareciô una 
complicaciôn bronconeumônica, falleciendo el 18-XI-77.
Caso 3.
Mujer de 36 afios de edad, con 5 afios de evoluciôn de cefaleas y crisis de 
epilepsia gelâstica, valorada por vez primera en Junio de 1984. En 1982 habia 
sido diagnosticada mediante TAC de una gran tumoraciôn en la regiôn pineal 
e hidrocefalia, habiendose colocado una derivaciôn ventriculoatrial. En el
momento de ser vista por nosotros referfa aumento progresivo de las cefaleas. 
Exploraciôn neurolôgica considerada como normal en ese momento. Estudios 
TAC y arteriogrâficos mostraron un tumor de gran tamafio, interpetado como 
un meningioma de la uniôn falcotentorial. En Febrero de 1985 fue 
intervenida, extirpândose en su totalidad la tumoraciôn, con ayuda del léser 
de CO2 . En la actualidad esté asintomética y el estudio TAC es rigurosamente 
n orm al.
Caso 4.
Varôn de 7 afios de edad, estudiado en Junio de 1978 con una historia de 2 
meses de evoluciôn de vômitos, cefalea y disminuciôn de agudeza visual. La 
exploraciôn neurolôgica mostrô edema de papila y dismetn'a cerebelosa 
bilateral. Una ventriculografia evidenciô hidrocefalia y amputaciôn de la
parte posterior del III ventriculo. Fue intervenido por via transcallosa,
apreciandose un quiste aracnoideo en la cistema de la lémina cuadrigémina, 
extirpéndose parcialmente su pared. La sintomatologfa regresô tras la cirugfa, 
pero 1 afio més tarde apareciô de nuevo un cuadro de hipertensiôn
intracraneal. Una TAC mostrô récidiva del quiste, por lo que se colocô una 
derivaciôn desde el mismo al peritoneo. En la actualidad el paciente esté
asintomético, con un tamafio ventricular normal y colapso del quiste.
Caso 5.
Varôn de 32 afios de edad, tratado en otro Centro en Noviembre de 1984 por un 
cuadro de 10 meses de evoluciôn de cefalea y vômitos. Al ser valorado 
entonces, tenfa edema de papila bilateral, nistagmus horizontal y limitaciôn
para la elevaciôn de la mirada conjugada. Una TAC habia mostrado
hidrocefalia y un tumor isodenso en la regiôn pineal, con captaciôn
homogenea de contraste, implanténdose una derivaciôn ventriculoatrial. Se
determinaron marcadores en sangre y LCR (AFP y HGC), detecténdose
aumento de AFP. Se administrô 5.000 rads sobre zona tumoral, desapareciendo 
la lesiôn. En Mayo de 1985, reaparece la sintomatologfa neurolôgica y en la 
TAC se observa récidiva tumoral, por lo que el paciente es remitido a nuestro 
Servicio. El estudio de marcadores mostrô entonces una AFP de 76 ng/ml en 
LCR. La exploraciôn mostraba midriasis arreactiva a la luz, paresia del III par 
izquierdo y Parinaud. Una nueva determinaciôn de AFP en LCR mostrô cifras 
de 1.845 ng/ml. El estudio citolôgico fue negativo. Se iniciô quimioterapia con 
cisplatino, bleomicina y vinblastina. En 10 dias la cifra de AFP en LCR bajô a 
215 ng/ml y se objetivô en TAC una disminuciôn del tumor. Tras un segundo 
ciclo de quimioterapia, la cifra de AFP en LCR bajô a 10.6 ng/ml. Tras el tercer
ciclo, se suspendiô la bleomicina y se iniciaron ciclos de reinducciôn con
Actinomicina D y Ciclofosfamida. En Octubre de 1986 el paciente présenta un 
cuadro de hidrocefalia aguda, secundario a la obstrucciôn del sistema
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valvular, que fue revisado. En los dias siguientes apareciô un cuadro séptico y 
signos de aplasia medular, falleciendo unas semanas mâs tarde. En la 
necropsia se apreciô un tumor en la regiôn pineal con morfologfa de un 
quiste epidermoide, sin que fuera posible la identificaciôn de ningün otro 
tipo de tejido tumoral.
Caso 6.
Varôn de 17 anos, valorado en Noviembre de 1981 por un cuadro de 2 meses de 
cefalea, vômitos y diplopia. En la exploraciôn neurolôgica existfa edema de 
papila y midriasis bilateral, sin respuesta a la luz, paresia del VI par 
izquierdo, limitaciôn para la elevaciôn conjugada de la mirada y espasmos de 
convergencia. Dismetrfa cerebelosa bilateral. Una ventriculografia mostrô 
hidrocefalia y una amputaciôn de la parte posterior del III ventriculo. Una 
TAC mostrô una calcificaciôn pineal globulosa y una masa hiperdensa que la 
englobaba. Marcadores tumorales, en sangre y LCR, asi como citologia de LCR 
fueron negativos. Fue intervenido por via transcallosa, extirpândose 
parcialmente la lesiôn. Durante la cirugia se lesionô el sistema venoso
profundo, lo que condicionô disminuciôn de conciencia en el postoperatorio 
inm ediato, fa lleciendo unas semanas mâs tarde por com plicaciones 
respiratorias. El diagnôstico histolôgico del tumor fue de germinoma.
Caso 7.
Varôn de 12 afios de edad, valorado en Abril de 1986 en situaciôn de 
emergencia, tras haberse instaurado un cuadro de coma en las ultimas horas.
Antecedente de cefaleas intensas en los 3 meses previos. Una TAC de urgencia
mostrô importante hidrocefalia y un tumor en la regiôn posterior del III
ventriculo, con captaciôn importante y homogenea tras la administraciôn de 
contraste. En la exploraciôn se apreciô importante edema de papila. Se colocô 
una vâlvula ventriculoperitoneal, recobrândose el n ivel de conciencia. 
Marcadores tumorales negativos en sangre y LCR. Una arteriografia puso de 
m anifiesto una fina vascularizaciôn tumoral, en fase capilar. Se iniciô 
radioterapia, sin cambios apreciables en el tumor tras 2.000 rads. En Junio de 
1986 se intervino por via supracerebelosa, extirpândose en su totalidad una 
tumoraciôn de aspecto glial, parcialmente invasiva a nivel de la parte 
posterior del III ventriculo. En el estudio anatomopatolôgico se apreciô un 
pineocitom a con signos de diferenciaciôn neuronal. Actualmente se 
encuentra asintomâtico, con un estudio TAC rigurosamente normal.
Caso 8.
Varôn de 13 afios de edad, que consulta por vez primera en Febrero de 1973 
por presentar en los ültimos 2 meses un cuadro de vômitos y cefaleas. En la 
exploraciôn se objetivô un importante edema de papila, dificultad para la 
elevaciôn conjugada de la mirada y signos de pubertad precoz. Una
ventriculografia puso de manifiesto marcada hidrocefalia y amputaciôn de la 
parte posterior del III ventriculo. Se intervino por via transcallosa,
extirpândose en su totalidad un tumor sôlido cuyo diagnôstico histolôgico fue 
de teratoma bien diferenciado. Fue dado de alta asintomâtico, reingresando 8 
m eses después por un cuadro de hipertensiôn intracraneal. Una 
ventriculografia puso de manifiesto una nueva tumoraciôn en la regiôn
pineal e importante h idrocefa lia . Se reintervino quirürgicam ente, 
apreciândose nôdulos tumorales en cuerpo calloso y regiôn pineal. El estudio 
anatomopatolôgico revelô ahora un carcinoma embrionario. Fue dado de alta 
una semana después sin que acudiera a contrôles posteriores. Actualmente
hemos solicitado informaciôn acerca de sus familiares, quienes nos han
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notificado que el paciente falleciô en 1974, sin que tengamos mâs detalles al 
resp ecte .
Caso 9.
Nina de 6 anos de edad, valorada en Junio de 1986 por un cuadro de 6 meses de 
evoluciôn de vômitos y cefaleas. En la exploraciôn neurolôgica existia edema 
de papila como ünico dato objetivable. Una TAC mostrô un tumor en la regiôn 
pineal, lateralizado a la izquierda de la Ifnea media y con captaciôn 
heterogenea de contraste. Se colocô una derivaciôn ventriculoperitoneal. 
Marcadores en sangre y LCR negativos. Se iniciô radioterapia, sin 
modiUcaciôn del tumor tras 2.000 rads. Ante este hecho, se abordô el tumor 
por via transcallosa, extirpândose subtotalmente un astrocitoma grado III. Se 
completô radioterapia hasta 4.000 rads, falleciendo el paciente en Octubre de 
1986 por hemorragia del tumor residual.
Caso 10.
Varôn de 50 afios de edad, valorado en Noviembre de 1979 con una historia de 
larga evoluciôn, de hemiparesia derecha, acüfenos y mareos. En la 
exploraciôn se recogiô una évidente bradipsiquia y hemiparesia derecha. La 
radiologia simple de crâneo mostrô una calcificaciôn en forma de câscara, 
sobre la regiôn pineal. Una TAC mostrô hidrocefalia e imâgenes lineales
en la zona, tras administraciôn de contraste, altamente sugerentes de 
malformaciôn arteriovenosa. Una angiografia confirmô la sospecha, al 
mostrar una gran MAV con aferencias por las arterias coroideas posteriores, 
coroideas anteriores y cerebelosas superiores. Ante este hallazgo, se optô 
ünicamente por la colocaciôn de una derivaciôn ventriculoperitoneal, sin 
que se modificara la situaciôn neurolôgica. No se han podido obtener datos 
acerca de la evoluciôn posterior del paciente,
Caso 11.
Varôn de 13 afios de edad, estudiado en Enero de 1986 por un cuadro de 
diabetes insipida de afio y medio de evoluciôn. Un interrogatorio dirigido 
mostrô ademâs un cuadro de cefaleas y vômitos esporâdicos en los ültimos 6 
meses. En la exploraciôn destacaba una paresia para la elevaciôn conjugada 
de la mirada. El estudio citolôgico y de marcadores en LCR fue negativo. En el 
estudio endocrinolôgico se constatô un panhipopituitarismo. Un estudio TAC 
mostrô hidrocefalia y una tumoraciôn en regiôn pineal, de contorno 
irregular e hiperdensa, con zonas quisticas en su interior y que se reforzaba 
tras la administraciôn de contraste. No se apreciaron im âgenes de 
calcificaciôn pineal. Tras implantar una derivaciôn ventriculoperitoneal, se 
administraron 2.000 rads sobre la zona tumoral. Tras objetivar disminuciôn 
del tumor, se completô la radioterapia hasta 3.000 rads sobre el tumor y 1.200 
en canal raquideo. Persistiô la diabetes insipida y el hipopituitarismo, 
requiriendo tratamiento sustitutivo. Actualmente el paciente hace vida 
normal y en el estudio de TAC no hay signos de récidiva. El caso fue 
considerado como un germinoma, a pesar de la falta de confirmaciôn 
h isto lôg ica .
Caso 12.
Varôn de 16 afios de edad, estudiado en Abril de 1985 por presentar un cuadro 
de cefaleas y vômitos de un mes de evoluciôn. En la exploraciôn existia edema 
de papila bilateral y una paresia del VI par izquierdo. En el estudio TAC se 
evidenciô una lesiôn hiperdensa a nivel pineal, englobando una calcificaciôn 
globulosa. La lesiôn se reforzaba con la administraciôn de contraste y
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producfa una h idrocefalia  obstructiva. Se co lo cô  una derivaciôn  
ventriculoperitoneal y se realizô estudio de marcadores en sangre y LCR, con 
resultado negativo. Citologia de LCR negativa. Se iniciô tratamiento con 
radioterapia y tras objetivar respuesta a la misma, se completô ésta hasta 4.000 
rads sobre zona pineal y 1.000 rads en canal raquideo. Actualmente el
paciente se encuentra asintomâtico, sin signos de récidiva en TAC. El caso fue
interpretado como un germinoma.
Caso 13.
Nifia de 4 afios de edad, estudiada en Noviembre de 1976 por un cuadro de 
cefaleas y vômitos. A los 2 meses de edad se le habia colocado una derivaciôn 
por hidrocefalia, con un diagnôstico de presunciôn de estenosis del acueducto 
de Silvio. Con la sospecha de malfunciôn valvular se practicô estudio TAC que 
mostrô hidrocefalia y una tumoraciôn en regiôn pineal, discretamente 
hiperdensa y con captaciôn homogenea de contraste. Se revisô el sistema 
valvular y se iniciô radioterapia, desapareciendo totalmente la lesiôn tras
5.000 rads. Actualmente se encuentra asintomâtica, con TAC normal. Se 
interpretô como un germinoma.
Caso 14.
Nifla de 18 meses de edad, valorada en Octubre de 1977 por trastomos de la 
marcha y vômitos. Un estudio TAC mostrô hidrocefalia y una tumoraciôn en 
regiôn pineal, isodensa, con puntos de calcificaciôn y captaciôn homogenea 
de contraste. Se colocô una derivaciôn ventriculoperitoneal y posteriormente 
se abordô la lesiôn por via transcallosa, realizândose exéresis subtotal. El 
diagnôstico histolôgico fue de pinealoblastoma. Se irradiô neuroeje, con 5.000 
rads sobre regiôn pineal y 1.200 sobre raquis. En 1979 paresia y dolor en 
piema derecha, mostrando una mielografla un bloqueo a nivel L3-L4. Se 
realizô laminectomia, extirpândose una masa intradural compatible con 
siembra de pinealoblastoma. Un afio mâs tarde se detectaron nôdulos 
tumorales multiples intracraneales. La paciente falleciô en Enero de 1981, con 
un cuadro de hipertensiôn intracraneal.
Caso 15.
Varôn de 3 afios de edad, estudiado en Enero de 1979 por un sindrome
cerebeloso de 3 meses de evoluciôn. En la exploraciôn destacaba ataxia de la
marcha, paresia VI par derecho y edema de papila. Una TAC mostrô 
hidrocefalia y un tumor hiperdenso en la regiôn pineal, con captaciôn de 
contraste intensa y homogenea. En una arteriografia se detectô un leve 
tefiido tumoral en fase capilar. En Abril de 1979 se intervino, por via 
transcallosa, realizândose extirpaciôn compléta de un astrocitoma I-II, con 
âreas pilociticas y abondantes calcificaciones. Actualmente se encuentra 
haciendo vida normal, pero requiere medicaciôn para control de crisis 
co n v u ls iv a s .
Caso 16.
Varôn de 21 afios de edad, estudiado en Enero de 1971, tras ingresar de
urgencia por disminuciôn del nivel de conciencia. Historia previa de 2 
semanas de vômitos y cefaleas. En la exploraciôn se objetivô edema de papila 
bilateral y limitaciôn para la elevaciôn conjugada de la mirada. Una 
ventriculografia puso de manifiesto hidrocefalia y amputaciôn de la parte 
posterior del III ventriculo. Se colocô derivaciôn ventriculoatrial y
posteriormente se administrô radioterapia (5.700 rads) sobre regiôn pineal. 
Actualmente asintomâtico, con TAC normal. Interpretado como germinoma.
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Caso 17.
Varôn de 17 aüos, estudiado en Junio de 1980. Historia de 3 meses de evoluciôn, 
consistente fundamentalmente en diplopia. En la exploraciôn destacaba 
limitaciôn para la elevaciôn de la mirada, con espasmo de convergencia, y 
paresia del VI par derecho. Una TAC mostrô hidrocefalia y un tumor en la 
regiôn pineal que englobaba una calcificaciôn pineal globulosa. La lesiôn era 
discretamente hiperdensa, con captaciôn homogenea de contraste. Se colocô 
una derivacién ventriculoperitoneal. Marcadores y citologfa en LCR fueron 
negativos. Se administré radioterapia sobre la zona pineal (2.000 rads) con 
évidente respuesta. Desaparicién de la lesiôn tras completar radioterapia 
hasta 5.000 rads. Actualmente asintomâtico, con TAC normal. Interpretado 
como germinoma.
Caso 18
Varôn de 15 aüos de edad, valorado en Noviembre de 1984 por una historia de 2
meses de evoluciôn de cefalea frontal y vômitos. En la exploraciôn destacaba
edema de papila y diHcultad para la elevaciôn de la mirada. El estudio TAC
mostrô hidrocefalia y un tumor en la regiôn pineal, hiperdenso, con 
cap taciôn  irregular de contraste. Se co lo c ô  una d erivaciôn  
ventriculoperitoneal y se realizô estudio de marcadores, detectândose en 
sangre unos valores de AFP de 17.769 ng/ml, y de 4.888 ng/ml en LCR. Un 
estudio angiogrâfico mostrô abondante vascularizaciôn sobre la zona tumoral. 
La lesiôn fue interpretada como tumor del seno endodermal o carcinoma 
embrionario con âreas de dicho tumor, iniciândose radioterapia. En el curso 
de la misma se apreciô disminuciôn de la lesiôn y normalizaciôn de las cifras 
de marcadores. Se complété radioterapia con 5.000 rads sobre zona pineal y 
1.200 sobre raquis. Actualmente el paciente estâ asintomâtico, no existe
evidencia de tumor en la TAC y las cifras de marcadores son normales.
Caso 19.
Varôn de 26 ahos de edad, estudiado en Febrero de 1975 por una historia de 6 
meses de evoluciôn, consistente en cefalea, vômitos y diplopia. En la
exploraciôn se observé edema de papila y paresia del VI par derecho. Una TAC 
mostrô hidrocefalia y un tumor hiperdenso, con discreta captaciôn
homogenea de contraste, en la regiôn pineal. Calcifîcaciôn globulosa a nivel 
pineal. Se colocô derivaciôn ventriculoatrial y se iniciô radioterapia. Tras 
comprobar respuesta, se complété ésta hasta 5.000 rads sobre zona pineal y
2.000 sobre el resto del volumen craneal. Actualmente asintomâtico, con TAC 
normal. Interpretado como germinoma.
Caso 20.
Varôn de 34 ahos, estudiado en Julio de 1986, con un cuadro de 1 mes de 
evoluciôn, de cefaleas y diplopia. En la exploraciôn, dificultad para la 
elevaciôn de la mirada y edema de papila. En TAC, leve hidrocefalia y una 
tumoraciôn sobre zona pineal, de aspecto policfclico , con captaciones
anulares. Se iniciô radioterapia, sin apreciar respuesta, por lo que se 
intervino por via supracerebelosa, extirpândose una lesiôn de aspecto glial. El 
estudio histolôgico revelô que se trataba de quistes degenerativos gliales, sin 
signos de malignidad. Actualmente asintomâtico, con TAC normal.
Caso 21.
Varôn de 50 ahos de edad, visto en Noviembre de 1983, con historia de 3 meses 
de evoluciôn, de cefaleas y disminuciôn de agudeza visual. Edema de papila en
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la exploraciôn, como ünico dato valorable. Una TAC mostrô calciHcaciôn 
pineal y amputaciôn de la parte posterior del III ventrfculo por un tumor 
hipodenso, con captaciôn anular de contraste. Hidrocefalia obstructiva. Se 
colocô una derivaciôn ventriculoatrial y se iniciô radioterapia, sin objetivar 
respuesta. Marcadores negativos en sangre y LCR. Estudio angiogrâfico 
sugerente de glioma maligno. Se planted cirugfa, que no fue aceptada por el 
paciente. Falleciô en su domicilio, 6 meses después, sin contar con un 
diagnôstico exacto. No obstante, en base a los datos clm icos y a las 
caracterfsticas angiogrâficas y de TAC, se clasificô  como probable 
glioblastoma de la regiôn pineal.
Caso 22.
Varôn de 11 ahos de edad, valorado en Agosto de 1976 por un cuadro de 3 meses 
de evoluciôn de cefaleas y vômitos. En la exploraciôn se evidenciô pubertad 
precoz y edema de papila. La TAC mostrô hidrocefalia y un tumor en la regiôn 
pineal, hiperdenso y con captaciôn homogenea de contraste. Fue sometido a 
radioterapia. En 1981, asintomâtico y sin signos de récidiva, sin que se hayan 
podido obtener datos de su situaciôn actual. Fue clasificado como germinoma.
Caso 23.
Varôn de 14 ahos de edad, valorado en Abril de 1971. Desde 6 meses antes, 
cefaleas y vômitos. En los ültimos dias, ataxia de la marcha y pérdida de 
agudeza visual. En la exploraciôn se apreciô edema de papila, VI par derecho y 
midriasis bilateral, con respuesta lenta a la luz. En una ventriculografia se
apreciô hidrocefalia y un tumor que amputaba la parte posterior del III
ventrfculo. Fue intervenido por via transcallosa, extirpândose un tumor cuyo 
diagnôstico histolôgico fue de teratocarcinoma. Se administré radioterapia
(5.000 rads sobre zona pineal y 2.000 rads sobre resto del volumen craneal),
sin que se realizaran contrôles posteriores. La actual bùsqueda de datos nos 
ha permitido conocer que el paciente falleciô en 1972.
Caso 24.
Varôn de 24 ahos de edad, valorado en Enero de 1987 por un cuadro de 
bradipsiquia y diabetes insfpida. En la exploraciôn, dificultad para la 
elevaciôn de la mirada y respuestas pupilares perezosas a la luz. TAC: signos de 
hidrocefalia y tumor en regiôn pineal, moderadamente hiperdenso, con 
ligera captaciôn de contraste. En la regiôn supraquiasmâtica se apreciô una 
segunda lesiôn con anâlogas caracterfsticas densitométricas. Marcadores en 
sangre y LCR negativos. Se iniciô tratamiento con radioterapia y tras 
observar respuesta, ésta se complété hasta 4.000 rads, desapareciendo ambas 
lesiones. Actualmente asintomâtico, con TAC normal. Interpretado como 
germ inom a.
Caso 25.
Varôn de 7 ahos de edad, visto en Noviembre de 1983 por un cuadro de 
pubertad precoz. Exploraciôn neurolôgica normal. Una valoraciôn  
endocrinolôgica mostrô cifras elevadas de testosterona, sin otras 
alteraciones. El estudio de marcadores mostrô cifras de HGC de 142 mU/ml en 
sangre y de 400 mU/ml en LCR. TAC: tumor en la parte posterior del III 
ventrfculo, isodenso, con âreas de hipodensidad, sin captaciôn de contraste y 
con calcificaciones irregulares. Citologfa de LCR negativa. Se iniciô  
radioterapia, apreciândose respuesta a los 2.000 rads, por lo que ésta se 
complété hasta 5.000 rads., desapareciendo la lesiôn. Fue interpretado como
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tumor germinal con âreas de coriocarcinoma. Actualmente, asintomâtico y 
sin récidiva en la TAC.
Caso 26.
Nina de 6 ahos de edad, estudiada en Mayo de 1977 por presentar cefaleas de 2 
meses de evoluciôn. En los ültimos dias, obnubilaciôn progresiva y ataxia de la 
marcha. En la exploraciôn, edema de papila como dato mâs signiflcativo. En la 
TAC, hidrocefalia y tumor hiperdenso en regiôn pineal, con discreta 
captaciôn de contraste. Se colocô una derivaciôn ventriculoatrial y un mes 
después se intervino, por via transcallosa, extirpândose subtotalmente una 
tumoraciôn catalogada anatomopatolôgicamente como pinealoblastoma. Se 
administraron 5.000 rads sobre regiôn pineal y 1.000 rads sobre raquis. La 
paciente falleciô en 1980, sin que tengamos mâs datos sobre su evoluciôn.
Caso 27.
Mujer de 30 ahos de edad, que présenta de forma brusca, en Marzo de 1982, un 
episodio de cefalea, diplopia y obnubilaciôn. En la exploraciôn se observé 
rigidez de nuca, paresia del VI par, midriasis derecha y paresia en la 
elevaciôn de la mirada conjugada. Un estudio TAC mostrô hidrocefalia y 
sangre en la regiôn pineal. Se colocô un drenaje ventricular transitorio, con 
lo que se norm alizé la situaciôn neurolôgica. En estudios TAC posteriores se 
apreciô la paulatina reabsorciôn de la hemorragia. En contrôles posteriores 
se observa una pequeha hiperdensidad a nivel pineal, altamente sugerente de 
cavemoma. La paciente no acepta cirugfa.
Caso 28.
Varôn de 14 ahos de edad, estudiado en Enero de 1970, con un cuadro de 15 dias 
de evoluciôn de cefalea, mareos y vômitos. Diplopia en las ultimas 48 horas. En 
la exploraciôn, edema de papila bilateral y III par derecho incompleto. 
Inestabilidad de la marcha. Se practicô una ventriculograffa, que puso de 
manifiesto hidrocefalia y amputaciôn de la parte posterior del III ventrfculo. 
Se intervino por via supracerebelosa, previa colocaciôn de una derivaciôn 
ventriculoatrial, extirpândose parcialmente un germinoma. Posteriormente 
se administraron 6.000 rads sobre la zona tumoral. Actualmente, asintomâtico 
y sin signos de récidiva en TAC.
Caso 29.
Niha de 15 ahos de edad, estudiada en Diciembre de 1986 por un cuadro de 2 
semanas de evoluciôn de cefaleas y vômitos. En la exploraciôn, edema de 
papila y dificultad para la elevaciôn conjugada de la mirada. En la TAC se 
objetivô hidrocefalia y un tumor qufstico en la regiôn pineal, con una 
calcificaciôn periférica. Se practicô RM, confirm ando la localizaciôn y 
caracterfsticas q u fsticas de la le s iô n . Se co lo c ô  derivaciôn  
ventriculoperitoneal y se estudiaron marcadores, con resultado negativo. Tras
2.000 rads no se observaron modificaciones, por lo que se intervino por via 
supracerebelosa, extirpândose totalmente una lesiôn diagnosticada como 
pineocitoma qufstico con signos de diferenciaciôn neuronal. Actualmente, 
persiste paresia para la elevaciôn de la mirada, siendo el resto de 
la exploraciôn rigurosamente normal, asi como los contrôles de TAC y de RM.
Caso 30.
Varôn de 60 ahos de edad, estudiado en Mayo de 1987, con una historia de 5 
ahos de evoluciôn consistente en alteraciôn de funciones intelectuales 
(desorientaciôn, pérdida de memoria). En la exploraciôn se recogiô la
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existencia de un temblor extrapiramidal y rigidez en rueda dentada de
miembros superiores. En TAC se viô una tumoraciôn de gran tamafio, 
hiperdensa y homogenea, con captaciôn uniforme de contraste, sobre la
regiôn pineal y uniôn falcotentorial. En la angiograffa no se observé 
marcada vascularizaciôn de la lesiôn, aunque se identificaron arterias
tentoriales como vasos aferentes al mismo. Se intervino por via supra y 
transtentorial, extirpândose totalmente un meningioma poco vascularizado y
sin importantes adherencias. Actualmente el paciente estâ asintomâtico, con 
TAC rigurosamente normal.
Caso 31.
Niflo de 13 ahos de edad, estudiado en Marzo de 1985 por un cuadro de 4 meses 
de evoluciôn de cefaleas y vômitos. En la exploraciôn, paresia para la 
elevaciôn de la mirada y nistagmus retractorius. En la TAC se apreciô 
hidrocefalia y un tumor hiperdenso en la regiôn pineal, con moderado y 
homogeneo refuerzo tras la administraciôn de contraste. Se colocô una 
derivaciôn ventriculoperitoneal y se realizô una b iopsia por via  
supracerebelosa, siendo el diagnôstico de germinoma. Se radié posteriormente 
(5.000 rads), encontrândose actualmente asintomâtico y sin signos de 
réc id iva .
Caso 32.
Paciente de 31 ahos, estudiado en Enero de 1981 con una historia de 6 meses de 
evoluciôn de cefaleas y vômitos. Visiôn borrosa ocasional. En la exploraciôn, 
edema de papila como dato mâs signiflcativo. En TAC se objetivô un quiste 
aracnoideo de la cisterna cuadrigeminal e hidrocefalia. Se colocô una 
derivaciôn ventriculoperitoneal, remitiendo la sintomatologfa. Asintomâtica 
en la actualidad.
Caso 33.
Varôn de 33 ahos de edad, valorado en 1980 por diabetes insfpida de 7 meses de 
evoluciôn, cefaleas y vômitos. En la exploraciôn se evidenciô edema de papila 
y dificultad para la elevaciôn conjugada de la mirada. En la TAC: hidrocefalia 
y masas hiperdensas, con captaciôn homogenea de contraste, en regiones
supraselar, pineal y IV ventrfculo. Se colocô derivaciôn ventriculoatrial y se 
determinaron marcadores, obteniéndose valores de AFP de 320 ng/ml en LCR. 
En el estudio endocrinolôgico se confirmé la diabetes insfpida y se observé 
hipopituitarismo. Sometido a radioterapia con 5.000 rads sobre zonas 
tumorales y 1.200 sobre raquis, desaparecieron las imâgenes tumorales, 
bajando las cifras de AFP en LCR a 0.5 ng/ml. Actualmente el paciente se 
encuentra asintomâtico, excepto por la hipofunciôn hipofisaria, requiriendo
tratamiento sustitutivo. Los estudios TAC son normales. El caso fue 
interpretado como tumor del seno endodermal en base a los valores elevados 
de AFP.
Caso 34.
Varôn de 19 ahos de edad, valorado en Febrero de 1986 por un cuadro de
cefaleas de 4 meses de evoluciôn. En la exploraciôn, edema de papila como dato 
mâs signiflcativo. La TAC mostrô hidrocefalia y un tumor de aspecto qufstico, 
con calciHcaciones periféricas, en la regiôn pineal. El estudio fue completado 
con RM. Se intervino por via supracerebelosa, extirpândose totalmente una
tum oraciôn qufstica, interpretada como pineocitom a con signos de 
diferenciaciôn neuronal. Actualmente el paciente estâ asintomâtico, con 
estudios TAC y de RM rigurosamente normales.
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Caso 35.
Varôn de 15 ahos de edad, visto en 1981, con historia de 1 aho de evoluciôn 
consistente en diplopia. Cefaleas y vômitos en el ultimo mes. En la 
exploraciôn, edema de papila y pupilas midriàticas, con respuesta perezosa a 
la luz. DiHcultad para la elevaciôn de la mirada. En la TAC, hidrocefalia y 
tumor en la regiôn pineal, sugerente de germinoma. Tras su ingreso, cuadro 
brusco de parada cardiorrespiratoria por hidrocefalia aguda, sin que se 
récupéré a pesar de drenaje ventricular urgente. La necropsia confîrmô que 
se trataba de un germinoma.
Caso 36.
Niho de 10 ahos de edad, estudiado en Febrero de 1978 con un cuadro de un mes 
de evoluciôn de cefaleas y vômitos. Un aho antes habia sido diagnosticado de 
pubertad precoz, estando bajo tratamiento endocrinolôgico. En la exploraciôn, 
edema de papila y paresia para la elevaciôn de la mirada. En la TAC, 
hidrocefalia y tumor en la regiôn pineal, hiperdenso y con discreta captaciôn 
de contraste. Se colocô una derivaciôn ventriculoperitoneal, y se verificô la 
lesiôn por via transcallosa, conflrmàndose la sospecha de germinoma. En el 
postoperatorio inmediato présenté un cuadro transitorio de diabetes insfpida, 
que requiriô medicaciôn. Se radié con 4.600 rads sobre zona pineal y 3.400 
rads sobre el resto del craneo. Actualmente asintomâtico y sin signos de 
récid iva .
Caso 37.
Varôn de 25 ahos, valorado en 1979 por una historia de 4 ahos de evoluciôn de 
crisis convulsivas generalizadas. Exploraciôn neurolôgica normal. En TAC se 
apreciô un quiste aracnoideo de la hendidura tentorial, extendiéndose a la 
cistem a de la lâmina cuadrigémina y produciendo hidrocefalia obstructiva. 
Se intervino por via transcallosa, extirpândose parcialmente el quiste. Unos 
meses mâs tarde, tras apreciar en TAC récidiva del quiste, se coloca una 
derivaciôn desde éste al peritoneo. Actualmente persisten las crisis 
convulsivas, aunque el quiste se encuentra colapsado.
Caso 38.
Varôn de 43 ahos de edad, estudiado en Febrero de 1980 por presentar un 
cuadro de 2 semanas de evoluciôn de diplopia, cefaleas y desorientaciôn. En la 
exploraciôn neurolôgica destacaba un edema de papila. La TAC mostrô un 
tumor qufstico en la parte posterior del III ventrfculo, con hidrocefalia 
asociada, y se colocô una derivaciôn ventriculoatrial, con lo que desapareciô 
la sintomatologfa. En 1981 persiste imagen hipodensa en regiôn pineal, y se 
observan m u ltip les ca lc if ic a c io n e s  in tracerebrales, sugerentes de 
cisticercosis. El cuadro no se ha modiflcado hasta el momento actual.
Caso 39.
Mujer de 48 ahos de edad, valorada en 1977 con una historia de 3 meses de 
evoluciôn de cefalea y diplopia. En la exploraciôn, paresia del VI par derecho 
y edema de papila. En la TAC se evidenciô hidrocefalia y un tumor hiperdenso 
en regiôn pineal, que infiltraba la parte posterior del III ventrfculo y 
mostraba captaciôn homogenea e intensa tras la administraciôn de contraste. 
Se colocô derivaciôn ventriculoatrial y posteriormente fue intervenida por 
via transcallosa, extirpândose parcialmente una tumoraciôn infiltrante, 
catalogada histolôgicamente como pinealoblastoma. Se sometiô a radioterapia
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(5.000 rads) sin que existan datos de seguimiento posterior. Hemos obtenido 
informaciôn de que falleciô en 1984.
Caso 40.
Mujer de 22 ahos de edad, valorada en Noviembre de 1985 por cefaleas 
persistentes en los ültimos 3 meses. Exploraciôn neurolôgica normal. En TAC 
se apreciô hidrocefalia y tumor hipodenso en regiôn pineal. En RM se 
conHrmô la existencia de un tumor qufstico en la zona pineal. Se colocô 
derivaciôn ventriculoperitoneal, tras de lo cual se abordô la lesiôn por via 
supracerebelosa, extirpândose totalmente una tumoraciôn cuyo estudio 
anatom opatolôgico fue informado como quiste g lia l sin malignidad 
histolôgica. Unos meses mâs tarde se retiré la derivaciôn, estando actualmente 
totalmente asintomâtica y con TAC y RM rigurosamente normales.
Caso 41.
Mujer de 18 ahos de edad, valorada por primera vez en Febrero de 1977. 
Historia de 4 meses de amenorrea y 2 semanas antes de ser vista por nosotros, 
de diplopia. En la exploraciôn, paresia del VI par derecho. Estudio de funciôn 
hipofisaria, normal. En la TAC se apreciô un tumor hiperdenso, con discreta 
captaciôn de contraste, en la regiôn pineal. En el estudio angiogrâfico, leve 
tehido de la lesiôn en fase venosa tardfa. Fue intervenida por via transcallosa, 
extirpândose un cavemoma. Actualmente estâ asintomâtica, con TAC normal.
Caso 42.
Varôn de 44 ahos de edad, estudiado en 1971 con una historia de 2 semanas de 
evoluciôn, consistente en cefaleas y disminuciôn de la agudeza visual. En la 
exploraciôn se observé edema de papila. En una ventriculograffa se observé 
hidrocefalia y amputaciôn de la parte posterior del III ventrfculo. Fue 
intervenido por via occipital supratentorial, extirpândose una tumoraciôn 
calificada como pineocitoma, siendo dado de alta asintomâtico. El paciente 
estaba haciendo vida normal en 1978, fecha en que al parecer cambiô de 
lugar de residencia, sin que se hayan podido recoger datos de la evoluciôn 
p osterior.
Caso 43.
Niha de 11 ahos de edad, estudiada en Octubre de 1984 por cefaleas, vômitos y 
diplopia. En la exploraciôn, edema de papila y nistagmus horizontal. El estudio 
endocrinolôgico mostrô diabetes insfpida y déficit de hormona de 
crecimiento. En la TAC se observé hidrocefalia y un tumor hiperdenso en la 
regiôn pineal, con refuerzo homogeneo tras la administraciôn de contraste. 
Se colocô una derivaciôn ventriculoperitoneal y se iniciô radioterapia. Tras
2.000 rads se apreciô reducciôn del tumor, por lo que ésta se complété hasta
4.000 rads, objetivândose la desaparicién de la lesiôn. En la actualidad la 
paciente estâ haciendo vida normal, bajo tratamiento hormonal y sin signos 
de récidiva. El caso fue interpretado como un germinoma.
Caso 44.
Varôn de 22 ahos de edad, estudiado en Diciembre de 1977 por presentar una 
historia de 1 mes de evoluciôn, de diplopia, cefaleas y vômitos. En la 
exploraciôn, edema de papila como ünico signo. TAC: hidrocefalia y tumor en 
regiôn pineal, discretamente hiperdenso y con moderada captaciôn de 
contraste, extendiendose a tectum m esencefâlico y vermis cerebeloso  
superior. Se puso vâlvula ventriculoatrial y se iniciô radioterapia. Tras 2.000 
rads no se apreciô modificaciôn tumoral, por lo que se intervino por via
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supracerebelosa, extirpândose en su totalidad una lesiôn cuyo diagnôstico 
histolôgico fue de cavemoma. Tras la cirugia no se llegô a recuperar buen 
nivel de conciencia, por probable lesiôn troncal, falleciendo el paciente en 
los dias siguientes por complicaciones respiratorias.
Caso 45.
Varôn de 13 ahos de edad, valorado en Abril de 1984. Cuatro meses de 
evoluciôn de cefaleas y vômitos. En la exploraciôn destacaba edema de papila 
bilateral, paresia para la elevaciôn de la mirada conjugada y nistagmus 
retractorius, provocado con los movimientos sacâdicos de la mirada vertical 
hacia arriba. En la TAC se apreciô hidrocefalia y un tumor en la regiôn 
pineal, hiperdenso y que mostraba discreta captaciôn de contraste. 
Marcadores tumorales negativos. Citologfa de LCR negativa. Tras 2.000 rads se 
observé reducciôn del tumor, completândose hasta 5.000 rads sobre zona 
tumoral y 3.400 sobre resto del craneo. Se practicô mielograffa para 
establecer indicaciôn de radioterapia sobre raquis, siendo ésta negativa. 
Actualmente hace vida normal, con limitaciôn para la elevaciôn de la mirada 
y con estudio TAC normal. Interpretado como germinoma.
Caso 46.
Varôn de 63 ahos, estudiado en Octubre de 1985 por 1 mes de evoluciôn de 
cefaleas y vômitos. En la exploraciôn, edema de papila y bradipsiquia. TAC: 
hidrocefalia y tumoraciôn en regiôn pineal, con refuerzo anular tras 
administraciôn de contraste. Se colocô derivaciôn ventriculoatrial y se iniciô 
radioterapia. Tras constatar a los 2.000 rads ausencia de respuesta, se 
intervino por via supracerebelosa, biopsiândose una tumoraciôn infiltrante 
diagnosticada como glioblastoma multiforme. Se complété radioterapia hasta 
5.500 rads sobre el tumor y 4.500 sobre resto del volumen craneal. El paciente 
falleciô 6 meses mâs tarde.
Caso 47.
Varôn de 64 ahos, estudiado en Mayo de 1984 con un cuadro de 1 mes de 
evoluciôn de cefaleas y diplopia. En la exploraciôn, edema de papila y paresia 
del VI par derecho. La TAC mostrô hidrocefalia y un tumor hiperdenso en la 
regiôn pineal, con captaciôn anular tras la administraciôn de contraste. En 
un estudio radiolôgico de tôrax se evidenciô una imagen sugerente de 
carcinom a pulmonar. Se b iopsiô la masa pulmonar por punciôn, 
conflrmàndose que se trataba de un carcinoma epidermoide. Se colocô una 
derivaciôn ventriculoperitoneal como medida paliativa. El paciente falleciô 1 
mes después.
Caso 48.
Varôn de 20 ahos, ingresado en Noviembre de 1987 por un cuadro de 2
sem anas de evo lu c iôn  de agitaciôn  y ce fa lea s , obnubilândose
progresivamente en las horas previas al ingreso. En la exploraciôn, sfndrome 
de Parinaud completo. Nistagmus horizontal en la mirada hacia la derecha y 
anisocoria. Respuesta perezosa a la luz en la pupila derecha. En la TAC se 
apreciô h idrocefalia  y una masa pineal hiperdensa, discretam ente 
lateralizada hacia la derecha y con calcificaciôn periférica. Captaciôn 
heterogenea de contraste. Una RM sugiriô la presencia de zonas 
hemorrâgicas, gras a y necrôticas en el interior del tumor. Estudio citolôgico 
de LCR negativo. El estudio de marcadores mostrô un as cifras en LCR de 3.1 
mU/ml de HGC y de 2.2 ng/ml de AFP. En sangre las cifras fueron de 0.3
mU/ml y de 6.4 ng/ml respectivamente. Un estudio angiogrâfico mostrô
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desplazamiento y rectificaciôn de las arterias coroideas mediales y una zona
de vascularizaciôn patolôgica, con fistulas arteriovenosas, dependiente de la 
arteria coroidea posterolateral. Se colocô una derivaciôn ventriculoperitoneal 
y posteriormente se intervino quirùrgicamente resecândose en su totalidad 
una tumoraciôn diagnosticada de teratoma, bien diferenciado. Actualmente el 
paciente se encuentra asintomâtico, sin signos de récidiva.
Caso 49.
Varôn de 21 aiios de edad, valorado en Diciembre de 1987 por un cuadro de 4 
meses de evoluciôn consistente en cefaleas, alteraciôn de la visiôn, trastomo 
de coordinaciôn con desviaciôn en la marcha y parestesias con pérdida
subjetiva de fuerza en mano derecha. En la exploraciôn, edema de papila, 
acomodaciôn a la luz perezosa con pupila derecha y temblor intencional 
derecho. En la TAC se apreciô hidrocefalia y una masa en la regiôn pineal, 
polinodular, que se introduce entre ambos ventrfculos latérales y que capta 
contraste con m orfologfa anular heterogenea. En la arteriografia, 
vascularizaciôn patolôgica en fase capilar, a expensas de las arterias
coroideas posterolaterales. Un estudio de RM no aportô datos mâs 
signiricativos. Marcadores tumorales y citologia de LCR negativos. Se colocô 
una derivaciôn ventriculoperitoneal y mâs tarde fue intervenido, 
extirpândose una tum oraciôn con importante com ponente qufstico, 
interpretada como astrocitoma I-II. Posteriormente se administré radioterapia 
(2.000 rads) y se retiré la derivaciôn. Actualmente, asintomâtico y sin signos 
de récidiva.
Caso 50.
Mujer de 37 ahos de edad, vista en Enero de 1988, con historia de 2 meses de 
evoluciôn de parestesias en miembros inferiores, cefaleas, vômitos y diplopia. 
En la exploraciôn, edema de papila, paresia del VI par derecho, dificultad para 
la elevaciôn de la mirada conjugada, marcha atâxica e hipoestesia superficial 
en hemicuerpo izquierdo. En TAC, hidrocefalia y masa en regiôn pineal,
hiperdensa, con una zona hipodensa central que se refuerza moderadamente 
tras la administraciôn de contraste. La RM no aportô datos mâs significativos. 
Se colocô un sistema de derivaciôn ventriculoperitoneal. Un empeoramiento 
m otivé nuevo TAC que evidenciô una extensiôn de la lesiôn hacia el 
pedûnculo cerebeloso superior. Se intervino por via supracerebelosa, 
extirpândose una tumoraciôn cuyo estudio histolôgico mostrô un melanoma. 
En un estudio sistémico se observaron multiples focos de diseminaciôn 
tumoral. La paciente falleciô 2 meses después de la cirugfa.
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m.2. METODOLOGIA
Se realizô un estudio retrospective de la serie, basândonos en los 
datos de cada historial cHnico. En aquellos casos en que se 
desconocia la situaciôn clmica actual, por falta de seguimiento, se 
contactô (personalmente, por carta o por teléfono) bien con el 
enferme o con sus familiares.
En cuanto a los métodos diagnôsticos efectuados comprendieron, 
entre otros, la prâctica de neumo o ventriculograffa (8 casos), 
angiograffa (10 casos), mielograffa (2 casos), citologfa de LCR (9 
casos), TAC (44 casos) y Resonancia Magnética (6 casos).
El estudio de marcadores tumorales (AFP y HGC) en sangre y/o LCR, 
fue practicado en 17 casos.
En 29 casos de la serie se realizô una cirugfa de abordaje directe a 
la lesiôn tumoral , y en 31 casos se obtuvo suficiente tejido para 
valoraciôn anatomopatolôgica (2 casos mediante necropsia).
En 30 pacientes se aplicô radioterapia en une u otro momento de la 
evoluciôn clfnica. En 22 casos la radioterapia se utilizô como 
tratamiento inicial de prueba. En 14 casos fue el ünico tipo de 
tratamiento utilizado (sin contar las colocaciones de derivaciones 
para control de la hidrocefalia) y en 11 casos, la radioterapia se 
aplicô como tratamiento complementario, tras una cirugfa de 
exéresis tumoral.
Estos datos serân ampliados en el siguiente apartado del présente 
trabajo.
Las técnicas empleadas para estudio anatomopatolôgico, fueron las 
habituales de hematoxilina-eosina y ocasionalmente hematoxilina 
âcida fosfotüngstica y van Gieson, para material incluido en 
parafina. En tumores sugerentes de posible origen parenquimatoso 
pineal, se realizô la técnica de De Girolami (DE GIROLAMI y 
ZVAIGZNE, 1973). En todos los casos sugerentes de tumor germinal.
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se determinô inmunohistoquimicamente la posible presencia de 
antigeno carcino-em brionario , a lfa-fe topro te ina  y hormona 
gonadotropina coriônica, por la técnica de peroxidasa- 
antiperoxidasa. En los 7 germinomas se realizô ademâs la 
determinaciôn de proteina gliofibrilar (PGA), S-100 y Enolasa 
especifica neuronal (ENS).
Al objeto de una caracterizaciôn inmunohistoquimica de los 
pineocitomas, no realizada previamente, todos los casos con este 
diagnôstico fueron investigados, ademâs de con las técnicas 
habituales y la impregnaciôn argéntica de De Girolami, con un panel 
de anticuerpos mono y policlonales contra diferentes antigenos 
neuronales y gliales, con la técnica de avidina-biotina- peroxidasa. 
De este modo se determinô en cada caso la reactividad a la PGA, a la 
proteina S-100, a la ENS, a la Vimentina, a la proteina bâsica de 
mielina (PBM) y a la proteina de neurofilamentos (70, 100 y 210 
Kd), asi como a la AFP y a la HGC. En el desarrollo habituai de estas 
técnicas se utilizô como cromôgeno tanto diaminobencidina como 
aminoetilcarbazol.
Al objeto de una caracterizaciôn fenotipica de los infiltrados 
linfocitarios présentes en los germinomas, en los casos con material 
histolôgico se realizô una determinaciôn inmunohistoquimica del 
marcador de superficie IOT-10 de las células Natural Killer (NK), 
sobre bloques de parafina y utilizando la técnica avidina-biotina- 
peroxidasa, como previamente ha sido descrita por nuestro grupo en 
otros tumores intracraneales (VAQUERO y COLS., 1989). En uno de 
los casos se realizô, ademâs, la determinaciôn de los antigenos Leu- 
1, Leu-2, Leu-3 y Leu-12, a partir de material en congelaciôn.
Ademâs de la valoraciôn ultraestructural de los diferentes tumores 
de la regiôn pineal, realizada a partir de material de archive, 3 
pineocitomas y 2 germinomas correspondientes a la présente serie 
fueron examinados por medio de microscopia electrônica.
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IV. R E S U L T A D O S
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IV I .IN C IP E NCIA.
En la Clmica Puerta de Hierro, considerada como Centro nacional de 
referencia, la incidencia de los tumores de la region pineal 
estudiados en la présente serie représenta aproximadamente el 10 
% de los tumores intracraneales. Sin embargo, en el Hospital 
Gregorio Maranôn, de donde proviene parte de la serie estudiada, 
estos tumores representan el 0.7 % de los procesos expansivos 
intracraneales.
IV.2. FRECUENCIA RELATIVA
La frecuencia relativa de los tumores analizados en nuestra serie, en 
orden de porcentajes, se muestra a continuaciôn, junto con el 
num éro de casos que co rresponde a cada en tidad  
anatomopatolôgica.
N« TOTAL DE CASOS DE LA SERIE: 50.
-Germinomas: 34 % (17 casos) -Quistes gliales: 4 % (2 casos)
-Hamartomas vasculares: 8 % (4) -Metastasis: 4 % (2)
-Pineocitomas: 8 % (4) -Teratoma: 2 % (1)
-Pinealoblastomas : 6 % (3) -Teratocarcinoma: 2 % (1)
-Astrocitomas: 6 % (3) -Coriocarcinoma: 2 % (1)
-Quistes aracnoideos: 6 % (3) -Carcinoma embrionario:2% (1)
-Meningiomas: 4 % (2) -Quiste epidermoide: 2 % (1)
-Tumor seno endodermal: 4 % (2) -Cisticercosis: 2 % (1)
-Glioblastoma: 4 %(2)
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En base a las consideraciones que serân expuestas en el apartado 
siguiente de nuestro trabajo, hemos adoptado una clasificaciôn de 
los procesos expansivos de la regiôn pineal que difiere, en cierto 
modo, de otras clasificaciones generalmente utilizadas.
Teniendo en cuenta esta clasificaciôn personal, que incluye, 
siguiendo el concepto de TEILUM (1965), a los teratoideg y teratomas 
dentro de los tumores de tipo germinal, hemos establecido 4 
grandes grupos de tumores y 1 grupo de lesiones no tumorales.
En la pâgina siguiente se muestra la frecuencia relativa de los casos 
de la serie, en base a nuestra clasificaciôn.
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PROCESOS EXPANSIVOS DE LA REGION PINEAL 
I. LESIONES TUMORALES
A. TUMORES DERIVADOS DE CELULAS GERMINALES (48 %)
1. GERMINOMA   34 %
2. CARCINOMA EMBRIONARIO .......................  2 %
3. CORIOCARCINOMA .........................................  2 %
4. TUMOR SENO ENDODERMAL ........................ 4%
5. TERATOMA ........................................................ 2 %
6. TERATOIDES
Quiste dermoide
Quiste epidermoide............................ 2 %
7. TERATOCARCINOMA ....................................... 2 %
B. TUMORES DE ORIGEN NEUROECTODERMICO (24 %)
1. PINEOCITOMA....................................................  8 %
2. PINEALOBLASTOMA.........................................  6 %
3. ASTROCITOMA ...................................................  6 %
4. GLIOBLASTOMA ................................................  4 %
5. OTROS
C. TUMORES DE ORIGEN MESODERMICO (4 %)
1. MENINGIOMAS.....................................................  4 %
2. OTROS
D. OTROS TUMORES (4 %)
II LESIONES NO TUMORALES
QUISTES DEGENERATIVOS...............................................  4 %
QUISTES ARACNOIDEOS....................................................  6 %
QUISTES PARASITARIOS....................................................  2%
HAMARTOMAS VASCULARES .........................................  8 %
OTROS
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En las siguientes grâficas se muestra el porcentaje relative de los 
principales tumores en la totalidad de la serie y en los grupos mâs 
numerosos de tumores germinales y de tumores de origen 
neuroectodérm ico.
TOTALIDAD DE LA SERIE
4%
4%
m GERMiNAŒS
n NEURCECTŒDERMICOS
a MENINGDMAS
□ OTFOS TUMORES
□ NO TUMORES
48%
GRAFICA 1,
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□ TERATOMA
n TERATOIDE
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IV.3. EDAD.
La edad media de los pacientes de nuestra serie fue de 23.01 ahos. 
En la grafica 4 se muestra la distribucion por decadas.
O  10 -
0 - 1 0  1 0 - 2 0  2 0 - 3 0  3 0 - 4 0  4 0 - 5 0  5 0 - 6 0  6 0 - 7 0
EDAD
GRAFICA 4: Distribucion por decadas de los pacientes 
de la serie.
En cuanto a la edad media, en ahos, de cada uno de los grupos de la 
serie, se muestra en la pâgina siguiente:
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PROCESOS EXPANSIVOS DE LA REGION PINEAL
I. LESIONES TUMORALES
A. TUMORES DERIVADOS DE CELULAS GERMINALES (16.25)
1. GERMINOMA ...................................................  15.64 afios
2. CARCINOMA EMBRIONARIO.........................  13
3. CORIOCARCINOMA..........................................  7
4. TUMOR SENO ENDODERMAL .......................  19
5. TERATOMA ......................................................  20
6. TERATOIDES
- Quiste dermoide
- Quiste epidermoide....................... 32
7. TERATOCARCINOMA .....................................  14
B. TUMORES DE ORIGEN NEUROECTODERMICO (20.37)
1. PINEOCITOMA.................................................. 22.5 anos
2. PINEALOBLASTOMA....................................... 18.5 "
3. ASTROCITOMA ................................................  10
4. GLIOBLASTOMA .............................................  56.5 "
5. OTROS
C. TUMORES DE ORIGEN MESODERMICO (48 anos)
1. MENINGIOMAS................................................... 48 afios
2. OTROS
D. OTROS TUMORES (57 anos)
II. LESIONES NO TUMORALES
QUISTES DEGENERATIVOS....................................28 afios
QUISTES ARACNOIDEOS.........................................21
QUISTES PARASITARIOS................................  43
HAMARTOMAS VASCULARES ...................... 30
OTROS
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En la grafica 5 se muestra la distribucion por décadas en el grupo de 
los germinomas.
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GRAFICA 5: Distribucion por décadas de los 
germinomas de nuestra serie.
En cuanto a los pineocitomas, très de los cuatro casos de la serie 
correspondian a la segunda década de la vida (12, 15 y 19 anos) y 
uno a la quinta década (44 anos).
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De los très pinealoblastomas de la serie, dos estaban en la primera 
década (1.5 y 6 anos) y el tercero tenia 48 anos en el momento del 
diagnôstico.
Si analizamos los tipos mâs frecuentes de tumores de la regiôn 
pineal que hemos encontrado en la primera década de la vida, 
observâmes que predominan en nuestra serie los tumores de origen 
neuroectodérmico (derivados del parénquima pineal y gliomas), 
como se muestra en la grâfica 6.
LESIONES PRIMERA DECADA
14,29% 14,29%
28,57%
■  GERMINOMAS 
B  OTROS GERMINAŒS 
M  TUMORES PARENQUIMA PINEAL
□  GUOMAS
□  ŒSIONES NO TUMORAŒS
14,29%
28,57%
GRAFICA 6: Porcentaje relative de lesiones de la serie 
en la primera década de la vida.
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En la segunda década de la vida, predominan claramente en la 
region pineal los tumores de origen germinal, como se muestra en la 
grâfica 7:
LESIONES SEGUNDA DECADA
15,79%
15,79%
5,26%
■  GERMINOMAS 
B  OTROS T. GERMINALES 
M  T. PARENQUIMA PINEAL 
B  OTRAS LESIONES
63,16%
GRAFICA 7: Porcentaje relative de lesiones de la 
serie en la segunda década de la vida.
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En la tercera década de la vida, continua aûn habiendo un 
predominio de tumores de origen germinal (grâfica 8). En décadas 
posteriores, estos tumores son excepcionales, aunque aùn puede 
haber algün caso de tumor germinal no germinomatoso y tumores 
del parénquima pineal. En cambio, predominan lesiones no 
tumorales y tumores de la vecindad (meningiomas, gliomas), como 
se muestra en la grâfica 9.
LESIONES TERCERA DECADA
30%
10%
40%
■  GERMINOMAS 
0  OTROS T. GERMINALES 
0  GLIOMAS
S  LESIONES NO TUMORALES
20%
GRAFICA 8: Porcentaje relative de lesiones de 
la serie en la tercera década.
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LESIONES EN EDAD ADULTA (4:-7B DECADAS)
13,33%
33,33%
13,33%
13,33%
OTROS T. GERMINALES
m TUMORES P. PINEALm GUOMASm MENINGIOMAS
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13,33%
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GRAFICA 9: Porcentaje relative de lesiones 
de la serie en la edad adulta.
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IV.4. SEXO
El 74 % de los pacientes de nuestra serie eran varones. La relaciôn 
V/H en cada grupo de pacientes, se muestra a continuaciôn:
I. LESIONES TUMORALES
A. TUMORES DERIVADOS DE CELULAS GERMINALES (22/2)
1. GERMINOMA ......................................................... 1 5 /2
2. CARCINOMA EMBRIONARIO.............................  I / 0
3. CORIOCARCINOMA..............................................  I / 0
4. TUMOR SENO ENDODERMAL ............................. 2 /0
5. TERATOMA .............................................................  I /O
6. TERATOIDES
- Quiste dermoide
- Quiste epidermoide................................ I/O
7. TERATOCARCINOMA ............................................  I / 0
B. TUMORES DE ORIGEN NEUROECTODERMICO (7/5)
1. PINEOCITOMA.......................................................  3 /1
2. PINEALOBLASTOMA...........................................  0 /3
3 .ASTROCITOMA ...................................................... 2 /1
4 .GLIOBLASTOMA ...................................................  2 /0
5. OTROS
C. TUMORES DE ORIGEN MESODERMICO (1/1)
1. MENINGIOMAS........................................................ I / I
2. OTROS
D. OTROS TUMORES (1/1)
II. LESIONES NO TUMORALES
QUISTES DEGENERATIVOS......................................... I / 1
QUISTES ARACNOIDEOS.............................................  2 / 1
QUISTES PARASITARIOS.............................................  I /O
HAMARTOMAS VASCULARES ..................................  2 /2
OIROS
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Llama la atenciôn en la serie el predominio de varones, que se hace 
significative en el caso de tumores de tipo germinal (grâfica 10).
En los tumores del parénquima pineal hubo un predominio de 
varones en el caso de los pineocitomas, mientras que todos los 
pinealoblastomas fueron hembras. En cuanto al resto de tumores 
neuroectodérmicos (gliomas) el predominio de varones no puede 
considerarse significative por el escaso numéro de pacientes 
recogidos.
8,33% TUMORES DE ORIGEN GERMINAL
HEMBRAS
VARONES
91,67%
GRAFICA 10 : Representacion proporcional de la 
relaciôn varones/hembras en los tumores germinales 
de la serie.
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IV.5. TIEMPO DE EVOLUCION PREVIO AL DIAGNOSTICO
El intervalo medio, desde el inicio de sintomas, hasta el diagnôstico, 
fue de 6.68 meses, distribuyéndose por gnipos del siguiente modo:
I. LESIONES TUMORALES
A. TUMORES DERIVADOS DE CELULAS GERMINALES
1. GERMINOMA   3.6 m eses
2. CARCINOMAEMBRIONARIO  2.0 m eses
3. CORIOCARCINOMA............................................  - -
4.TUM0RSEN0END0DERMA L ..........................  2.0 m eses
5. TERATOMA .......................................................... 0.5 m eses
6. TERATOIDES
- Quisle dermoide
Quisle epidermoide................................. 10.0 m eses
7 .TERATOCARCBSrOMA ........................................  6.0 m eses
B. TUMORES DE ORIGEN NEUROECTODERMICO
1. PINEOCITOMA  2.0 m eses
2. PINEALOBLASTOMA..........................................  2.5 m eses
3. ASTROCrrOMA ....................................................  4.3 m eses
4. GLIOBLASTOMA .................................................  2.0 m eses
5. OTROS
C. TUMORES DE ORIGEN MESODERMICO
1. MENINGIOMAS..................................................  120 m eses
2. OTROS
D. OTROS TUMORES (1.5 meses)
II. LESIONES NO TUMORALES
QUISTES DEGENERAnVOS..................................  2.0 meses
QUISTES ARACNOIDEOS  18.6 m eses
QUISTES PARASITARIOS......................................... 0.5 m eses
HAMARTOMAS VASCULARES .............................. 6.0 m eses
OIROS
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IV.6. MANIFESTACIQNES-CLINICAS
Las manifestaciones clmicas recogidas en la totalidad de los casos de 
la serie se muestran en la grafica 11.
BRADIPSIQUIA §2
HIPOESTESIAS 1 2
ACUFENOS 1 2
AMENORREA 1 2
MAREO ^  4
DESORENTACKDN H 4
ALT. CONDUCTA M  4
CEREBEID #  4
PUBERTADPRECOZ ' 8
OBNUBILACION ' 8
DIAB. INSIPIDA " 9  8
PARESIAS 8888S8S8d 8
CRISIS
AMBLIOPIA
ALTER. MARCHA
DIPLOPIA
VOMITOS
CEFALEA
32
54
80
GRAFICA 11 : Porcentaje de casos de la serie que 
presentaba cada una de las principales manifestaciones 
clmicas.
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A continuaciôn se senala la proporcion de tumores que presentaba 
cada uno de los smtomas mas frecuentes y recogidos en la grafica 
anterior:
1) CEFALEA
- Germinoma (14/17)
- Carcinoma embrionario (1/1)
- Tumor seno endodermal (2/2)
- Teratoma (1/1)
- Quiste epidermoide (1/1)
- Teratocarcinoma (1/1)
- Pineocitoma (4/4)
- Pinealoblastoma (2/3)
- Astrocitoma (2/3)
- Glioblastoma (2/2)
- Meningioma (1/2)
- Metastasis (2/2)
- Quiste glial (2/2)
- Quiste aracnoideo (2/3)
- Quistes parasitarios (1/1)
- Hamartomas vasculares (2/4)
2) VOMITOS
- Germinoma (14/17)
- Carcinoma embrionario (1/1)
- Tumor seno endodermal (2/2)
- Quiste epidermoide (1/1)
- Teratocarcinoma (1/1)
- Pineocitoma (1/4)
- Pinealoblastoma (2/3)
- Astrocitoma (1/3)
- Glioblastoma (1/2)
- Metastasis (1/2)
- Quiste aracnoideo (1/3)
- Hamartomas vasculares (1/4)
193
3) DIPLOPIA
- Germinomas (7/17)
- Pinealoblastoma (2/3)
- Glioblastoma (1/2)
- Metastasis (2/2)
- Quiste glial (1/2)
- Cisticercosis (1/1)
- Hamartomas vasculares (2/4)
4) ALTERACION DE LA MARCHA
- Germinomas (1/17)
- Teratocarcinoma (1/1)
- Pinealoblastoma (1/3)
- Astrocitoma (1/3)
- Glioblastoma (1/2)
- Metastasis (1/2)
5) AMBLIOPIA
- Teratocarcinoma (1/1)
- Pineocitoma (1/4)
- Astrocitoma (1/3)
- Glioblastoma (1/2)
- Quiste aracnoideo (2/3)
6) CRISIS CONVULSIVAS
- Germinoma (1/17)
- Pinealoblastoma (1/3)
- Meningioma (1/2)
- Quiste aracnoideo (1/3)
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7) PARESIAS
- Pinealoblastomas (1/3)
- Glioblastoma (1/2)
- Hamartoma vascular (2/4)
8) DIABETES INSIPIDA
- Germinoma (2/17)
- Tumor seno endodermal (1/2)
- Glioblastoma (1/2)
9) OBNUBELACION-COMA
- Germinoma (1/17)
- Pineocitoma (1/4)
- Pinealoblastoma (1/3)
- Hamartomas vasculares (1/4)
10) PUBERTAD PRECOZ
- Germinoma (1/17)
- Coriocarcinoma (1/1)
- Carcinoma embrionario (1/1)
11) ALTERACIONES DE CONDUCTA
- Teratoma (1/1)
- Meningioma (1/2)
12) DESORIENTACION
- Meningioma (1/2)
- Cisticercosis (1/1)
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13) MAREO
- Germinoma (1/17)
- Hamartoma vascular (1/4)
14) AMENORREA
- Hamartoma vascular (1/4)
15) ACUFENOS
- Hamartoma vascular (1/4)
16) HIPOESTESIA
- Metastasis (1/2)
17) BRADIPSIQUIA
- Germinoma (1/17)
A continuaciôn se senalan los smtomas principales que presentaba 
cada una de las diferentes entidades anatomopatologicas de nuestra 
serie:
1) GERMINOMAS
- Cefaleas (14/17) 82.35 %
- Vomitos (14/17) 82.35 %
- Diplopia (7/17) 41.17 %
- Diabetes insipida (2/17) 11.76 %
- Crisis convulsivas (1/17) 5.8 %
- Alteracion de la marcha (1/17) 5.8 %
- Pubertad precoz (1/17) 5.8 %
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- Bradipsiquia (1/17) 5.8 %
- Mareos (1/17) 5.8 %
- Obnubilacion-coma (1/17) 5.8 %
2) CARCINOMA EMBRIONARIO
- Cefaleas (1/1)
- Vomitos (1/1)
- Pubertad precoz (1/1)
3) CORIOCARCINOMA
- Pubertad precoz (1/1)
4) TUMOR DEL SENO ENDODERMAL
- Cefaleas (2/2)
- Vomitos (2/2)
- Diabetes insipida (1/2)
5) TERATOMA
- Cefalea (1/1)
- Alteracion conducta (1/1)
6) QUISTE EPIDERMOIDE
- Cefalea (1/1)
- Vomitos (1/1)
7) TERATOCARCINOMA
- Cefalea (1/1)
- Vomitos (1/1)
- Alteracion de la marcha (1/1)
- Ambliopia (1/1)
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8) PINEOCITOMA
- Cefalea (4/4)
- Vomitos (1/4)
- Ambliopia (1/4)
- Obnubilacion-coma (1/4)
9) PINEALOBLASTOMA
- Cefalea (2/3)
- Vomitos (2/3)
- Diplopia (1/3)
- Alteracion de la marcha (1/3)
- Crisis convulsivas (1/3)
- Paresias (1/3)
- Obnubilaciôn (1/3)
10) ASTROCITOMA
- Cefalea (2/3)
- Vomitos (1/3)
- Alteracion de la marcha (1/3)
- Ambliopia (1/3)
11) GLIOBLASTOMA
- Cefalea (2/2)
- Vomitos (1/2)
- Diplopia (1/2)
- Alteracion de la marcha (1/2)
- Ambliopia (1/2)
- Paresia (1/2)
- Diabetes insipida (1/2)
12) MENINGIOMA
- Cefalea (1/2)
- Crisis (1/2)
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- Alteracion conducta (1/2)
- Desorientaciôn (1/2)
13) METASTASIS
- Cefalea (2/2)
- Diplopia (2/2)
- Vomitos (1/2)
- Alteracion de la marcha (1/2)
- Hipoestesia (1/2)
14) QUISTE GLIAL
- Cefalea (2/2)
- Diplopia (1/2)
16) QUISTE ARACNOIDEO
- Cefalea (2/3)
- Vomitos (1/3)
- Ambliopia (2/3)
- Crisis convulsivas (1/3)
17) HAMARTOMAS VASCULARES
- Cefalea (2/4)
- Vomitos (1/4)
- Diplopia (3/4)
- Paresias (2/4)
- Obnubilaciôn (1/4)
- Mareos (1/4)
- Amenorrea (1/4)
- Acüfenos (1/4)
18) CISTICERCOSIS
- Cefalea (1/1)
- Diplopia (1/1)
- Desorientaciôn (1/1)
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Los signes clinicos recogidos en la exploraciôn de los pacientes de 
nuestra serie fueron los siguientes, expresados en porcentajes:
PANHIPOPU. 
DISM. STH 
ESPASMOœNVERG.
PARINAUD
DISMETRIA
NISTAGMUSCONVERG.
NISTAGMUS 
MIDRIASIS BILAT. 
ANISOCORIA 
PARESIAS 
HIPOGONADISMO 
DIAB. INSIPIDA 
PUBERTADPRECOZ 
III PAR 
ATAXIA
PARESIA ACOMODACION 
VI PAR
LIMITACION ELEV. MIRADA 
EDEMA PAPILA
m 2 
m 2
22] 4 
# 4
T m  6
6
6
6
6
3 8  
3 8
8 
8 
] 10
3 40
—T"
20
—r-
40 60
—I
80
GRAFICA 12.
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A continuaciôn se refiere la proporciôn de tumores que presentaban 
cada uno de los diferentes signos analizados en la grafica 12.
1) EDEMA DE PAPILA
- Germinoma (12/17) 70.58 %
- Carcinoma embrionario (1/1)
- Tumor seno endodermal (2/2)
- Quiste epidermoide (1/1)
- Teratocarcinoma (1/1)
- Pineocitoma (4/4)
- Pinealoblastoma (2/3)
- Astrocitoma (3/3)
- Glioblastoma (2/2)
- Metastasis (2/2)
- Quiste glial (1/2)
- Quiste aracnoideo (2/3)
- Cisticercosis (1/1)
- Hamartomas vasculares (2/4)
2) LIMITACION ELEVACION MIRADA
- Germinomas (11/17) 64.70 %
- Carcinoma embrionario (1/1)
- Tumor seno endodermal (2/2)
- Pineocitoma (1/4)
- Pinealoblastoma (1/3)
- Glioblastoma (1/2)
- Metastasis (1/2)
- Quiste glial (1/2)
- Hamartoma vascular (1/4)
3) PARINAUD
- Teratoma (1/1)
- Quiste epidermoide (1/1)
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4) PARESIA DE LA ACOMODACION A LA LUZ
- Germinomas (3/17) 17.64 %
- Teratoma (1/1)
- Quiste epidermoide (1/1)
- Teratocarcinoma (1/1)
- Astrocitoma (1/3)
5) ANISOCORIA
- Teratoma (1/1)
- Glioblastoma (1/2)
- Hamartoma vascular (1/4)
6) MIDRIASIS
- Germinomas (1/17) 5.8 %
- Quiste epidermoide (1/1)
- Teratocarcinoma (1/1)
7) NISTAGMUS DE CONVERGENCIA-RETRACCION
- Germinomas (2/17) 11.7 %
- Teratomas (1/1)
8) ESPASMO DE CONVERGENCIA-RETRACCION
- Germinomas (2/17) 11.7 %
9) NISTAGMUS
- Germinomas (1/17) 5.8 %
- Quiste epidermoide (1/1)
- Pinealoblastoma (1/3)
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10) PARESIA VI PAR
- Germinomas (6/17) 35.29 %
- Teratocarcinoma (1/1)
- Pinealoblastoma (1/3)
- Astrocitoma (1/3)
- Glioblastoma (1/2)
- Metastasis (2/2)
- Hamartoma vascular (1/4)
11) PARESIA III PAR
- Germinomas (1/17) 5.8 %
- Quiste epidermoide (1/1)
- Pinealoblastoma (1/3)
- Glioblastoma (1/2)
12) ATAXIA
- Germinomas (1/17) 5.8 %
- Pinealoblastoma (1/3)
- Astrocitoma (1/3)
- Glioblastoma (1/2)
- Quiste aracnoideo (1/3)
13) DISMETRIA
- Germinomas (1/17) 5.8 %
- Pinealoblastoma (1/3)
- Quiste aracnoideo (1/3)
14) PARESIAS
- Pinealoblastoma (1/3)
- Glioblastomas (1/2)
- Hamartomas vasculares (2/4)
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15) DIABETES INSIPIDA
- Germinomas (3/17) 17.6 %
- Tumor seno endodermal (1/2)
16) PUBERTAD PRECOZ
- Germinomas (2/17) 11.7 %
- Carcinoma embrionario (1/1)
- Coriocarcinoma (1/1)
17) HIPOGONADISMO
- Germinomas (3/17) 17.6 %
- Tumor seno endodermal (1/2)
18) PANHIPOPITUITARISMO
- Germinomas (1/17) 5.8 %
19) DISMINUCION STH
- Germinomas (1/17) 5.8 %
A continuaciôn se senalan los signos principales que se presentaban 
en cada una de las diferentes entidades anatomopatolôgicas de 
nuestra serie:
1) GERMINOMA
- Edema de papila (12/17) 70.5 %
- Limitaciôn elevaciôn de la mirada (11/17) 64.7 %
- VI par (6/17) 35.3 %
- Paresia de la acomodaciôn a la luz (3/17) 17.6 %
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- Nistagmus de convergencia-retracciôn (2/17) 11.7 %
- Espasmo de convergencia-retracciôn (2/17) 11.7 %
- Pubertad precoz (2/17) 11.7 %
- Hipogonadismo (2/17) 11.7 %
- Diabetes insipida (2/17) 11.7 %
- Midriasis (1A7) 5.8 %
- i n  par (1/17) 5.8 %
- Nistagmus (1/17) 5.8 %
- Panhipopituitarismo (1/17) 5.8 %
- Disminuciôn de STH (1/17) 5.8 %
- Ataxia (1/17) 5.8 %
- Dismetria (1/17) 5.8 %
2) CARCINOMA EMBRIONARIO
- Edema de papila (1/1)
- Limitaciôn elevaciôn mirada (1/1)
- Pubertad precoz (1/1)
3) CORIOCARCINOMA
- Pubertad precoz (1/1)
4) TUMOR SENO ENDODERMAL
- Edema de papila (2/2)
- Limitaciôn elevaciôn mirada (2/2)
- Hipogonadismo (1/2)
- Diabetes insipida (1/2)
5) TERATOMA
- Parinaud (1/1)
- Anisocoria (1/1)
- Paresia acomodaciôn (1/1)
- Nistagmus de convergencia-retracciôn (1/1)
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6) QUISTE EPIDERMOIDE
- Edema de papila (1/1)
- Parinaud (1/1)
- Midriasis (1/1)
- III par (1/1)
- Nistagmus (1/1)
7) TERATOCARCINOMA
- Edema de papila (1/1)
- Midriasis (1/1)
- VI par (I /l)
- Paresia a la acomodaciôn (1/1)
8) PINEOCITOMA
- Edema de papila (4/4)
- Limitaciôn elevaciôn de la mirada (1/4)
9) PINEALOBLASTOMA
- Edema de papila (2/3)
- Limitaciôn elevaciôn de la mirada (1/3)
- Nistagmus (1/3)
- III par (1/3)
- VI par (1/3)
- Ataxia (1/3)
- Dismetria (1/3)
10) ASTROCITOMA
- Edema de papila (3/3)
- Alteraciôn de la marcha (2/3)
- VI par (1/3)
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11) GLIOBLASTOMA
- Edema de papila (2/2)
- VI par (1/2)
- Ill par (1/2)
- Ataxia (1/1)
- Hemiparesia (1/2)
12) MENINGIOMA
- Rigidez extrapiramidal (1/2)
13) METASTASIS
- Edema de papila (2/2)
- VI par (2/2)
- Limitaciôn elevaciôn mirada (1/2)
- Ataxia (1/2)
14) QUISTE GLIAL
- Edema de papila (1/2)
- Limitaciôn elevaciôn de la mirada (1/2)
15) QUISTE ARACNOIDEO
- Edema de papila (2/3)
- Dismetria (1/3)
16) CISTICERCOSIS
- Edema de papila (1/1)
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17) HAMARTOMAS VASCULARES
- Edema de papila (2/4)
- VI par (1/4)
- Paresias (2/4)
- Limitaciôn elevaciôn mirada
- Anisocoria (1/4)
(1/4)
4 smdromes mas peculiares de los procesos 
regiôn pineal (Sindrome de H ipertensiôn 
ocular, Sindrome endocrinolôgico y
Si se analizan los 
expansivos de la
Intracraneal, Sindrome 
Smdrome cerebeloso) en la totalidad de la serie, se obtienen los 
resultados que se muestran en la grafica 13.
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H.I.C. S. OCULAR S. ENDOCRINO S. CEREBELOSO
GRAFICA 13 : Porcentaje de casos que presentaban 
cada uno de los principales smdromes, en la totalidad 
de la serie.
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En la grafica 14 se muestran las lesiones que con mayor frecuencia 
presentaron un smdrome de hipertensiôn intracraneal:
SINDROME DE HIPERTENSION INTRACRANEAL (N& DE CASOS: 40)
17,5%
7,5%
10%
35%
■  GERMINOMAS
H  OTROS T. GERMINALES 
H T. PARENQUIMA PINEAL
□  GLIOMAS
□  OTROS TUMORES
■  LESIONES NO TUMORALES
15% 15%
GRAFICA 14.
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En cuanto a las alteraciones oculares, estas estaban présentes en 27 
casos de la serie, siendo mucho mas frecuentes en los tumores de 
tipo germinal que en otras lesiones (grâfica 15).
SINDROME OCULAR (N^  de CASOS: 27)
11,11%
3,70%
11,11%
3,70%
■  GERMINOMAS
B  OTROS T. GERMINALES 
M  T. PARENQUIMA PINEAL 
^  GLIOMAS 
□  OTROS TUMORES
■  LESIONES NO TUMORALES
48,15%
22,22%
GRAFICA 15.
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En cuanto a las alteraciones endocrinolôgicas, estas estuvieron 
présentes en 9 pacientes de la serie, predominando la presencia de 
diabetes insipida o de pubertad precoz. Esta ultima estuvo 
relacionada con 2 casos de germinoma, 1 coriocarcinoma, y 1 
carcinoma embrionario. En algunos pacientes coincidieron mas de 
una alteraciôn endocrinolôgica.
SINDROME ENDOCRINO (N^  de CASOS: 9)
11,11%
33,33%
■  GERMINOMAS 
E9 OTROS T. GERMINALES 
E  GLIOMAS
55,56%
GRAFICA 16: Lesiones de la serie con alteraciones 
endocrinolôgicas
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Los 9 pacientes (18 % de la serie) con manifestaciones propias de un 
smdrome cerebeloso fueron 2 germinomas, 1 teratocarcinoma, 1 
pinealoblastoma, 2 astrocitomas, 1 glioblastoma, 1 metastasis, y 1 
quiste aracnoideo. En general, correspondiô a tumores de la 
vecindad, o con capacidad de infiltracion del pedûnculo cerebeloso 
superior.
SINDROME CEREBELOSO (N^  de CASOS: 9)
11,11%
11,11%
33,33%
22,22%
11,11%
■  GERMINOMAS
B  OTROS T. GERMINALES 
M  T. PARENQUIMA PINEAL 
B  GLIOMAS 
□  OTROS TUMORES
■  LESIONES NO TUMORALES
11,11%
GRAFICA 17: Lesiones con un smdrome cerebeloso.
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Si consideramos las lesiones mas numerosas y significativas de 
nuestra serie, y hacemos un intento de interpretaciôn de sus 
smtomas y signos clmicos, podemos obtener una serie de grâficas 
que muestran los porcentajes aproximados con que se presentan, en 
cada uno de estos grupos, los principales smdromes relacionables 
con un proceso expansivo de la region pineal.
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IV.7. METOPOS DIAGNOSTICOS
IV.7.a. ESTUDIO DE MARCADORES TUMORALES.
El estudio de marcadores tumorales (AFP y HGC en sangre y/o LCR) 
se realize en 17 tumores de la serie. Estos tumores fueron 7 
germinomas, 1 coriocarcinoma, 2 tumores del seno endodermal, 1 
teratoma, 1 quiste epidermoide (verosimilmente componente de un 
tumor germinal mixto), 2 pineocitomas, 2 astrocitomas y 1 
glioblastoma.
Los resultados se muestran a continuacion:
POSITIVIDAD: AFP HGC
TUMORES GERMINALES
- Germinomas 0/7 0 /7
- Ca. Embrionario - -
- Coriocarcinoma 0/1 1 /1
- T. Seno Endodermal 2/2 0 /2
- Teratom a 0/1 0 /1
- Quiste epidermoide (?) 1/1 -
TUMORES NEUROECTODERMICOS
- Pineocitom as 0/2 0 /2
- Pinealoblastomas - -
- Astrocitomas 0/2 0 /2
- Glioblastomas 0/1 0 /1
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Se considéré positiva la presencia de marcadores en 4 pacientes (23 
% de los casos en que se realizô el estudio). Estos fueron: 1 caso 
interpretado como coriocarcinoma, en base a la elevaciôn de HGC, y 
otros 3 supuestos tumores germinales, con elevaciôn de AFP.
De los 3 casos con elevaciôn de AFP, al menos 2 fueron catalogados 
como tumores del seno endodermal, mientras que en el tercero, el 
estudio necrôpsico solo revelô un quiste epidermoide.
Puede observarse que los marcadores fueron negativos en todos los 
casos confirmados o considerados como germinomas.
En el caso catalogado como coriocarcinoma solo fue positiva la HGC, 
con valores mayores en LCR que en sangre (400 y 142 mU/ml 
respectivamente). Su posible interpretaciôn como germinoma con 
areas de coriocarcinoma sera discutida mas adelante.
En los 2 casos considerados como tumor del seno endodermal, la HGC 
fue negativa, siendo en cambio positiva la AFP. En estos tumores se 
objetivô la disminuciôn de AFP tras el tratamiento y su elevaciôn 
con las récidivas.
El caso considerado como quiste epidermoide también sera 
discutido posteriormente en cuanto a su interpetaciôn como tumor 
germinal mixto. En cualquier caso, mostrô elevaciôn de AFP.
No se encontrô positividad en ninguno de los restantes tumores en 
que se realizô estudio de marcadores (2 pineocitomas y 3 gliomas).
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IV.7.b. DIAGNOSTICO RADIOLOGICO Y FOR IMAGEN
En la grafica 23 se muestra el numéro de casos de la serie que 
fueron sometidos a estudios de neumo o ventriculografia, 
mielografia, angiografia, TAG y RM. Es obvio que los casos 
estudiados antes de 1975, fecha en que comenzamos a contar con la 
TAG, fueron estudiados preferentem ente con ventriculografia. 
Actualmente este método puede considerarse obsolete y ha dejado 
paso a la TAG y RM.
ESTUDIOS PRACTICADOS EN LA SERIE
50 1
CO 20
TAG ANGD VENTRICULO RM MIELO
GRAFICA 23.
218
Ventr ic u logra f ia
Fue practicada en 8 casos, mostrando tan solo signos de hidrocefalia 
y una amputacion de la parte posterior del III ventriculo. Como 
hemos senalado anteriormente esta exploracion diagnostica ha 
pasado a la historia de la Neurocirugia, por lo que no merece la pena 
insistir sobre los datos que proporciona.
Mielograf ia
Fue practicada en 2 casos de nuestra serie, en uno de ellos para 
valorar conveniencia de radioterapia sobre raquis y en otro caso 
para confirmar la siembra subaracnoidea de un pinealoblastoma. 
Hoy dia esta técnica es ventajosamente sustituida, para estos fines, 
por la RM, por lo que tampoco insistiremos sobre ella.
A n gi ograf ia
Fue realizada en 10 casos de nuestra serie. Estos casos 
correspondian a 2 meningiomas (casos 3 y 30), 2 astrocitomas (casos 
15 y 49), 2 hamartomas vasculares, correspondientes a 1
malformacion arteriovenosa (caso 10) y a 1 cavemoma (caso 41), 1 
tumor del seno endodermal (caso 18), 1 pineocitoma (caso 7), 1 
teratoma (caso 48) y 1 glioblastoma (caso 21).
En todos los casos se demostraron desplazamientos caracteristicos 
de los vasos arteriales y venosos, de mayor o menor magnitud, 
dependiendo del tamano y de las caracteristicas de cada lesion.
En cuanto a los tenidos angiograficos, estos se consideraron 
significatives tan solo en uno de los meningiomas estudiados, en el 
teratoma bien diferenciado, en un probable tumor del seno 
endodermal y en un probable glioblastoma. El primero de ellos
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mostrô un tenido difuso en fase capilar, lo que, junto a la 
visualizaciôn de arterias tentoriales, estableciô el correcte 
diagnôstico preoperatorio de la lesiôn. En el caso del teratoma, se 
objetivô un nôdulo de vascularizaciôn patolôgica, con fistulas 
arteriovenosas. En el caso del tumor del seno endodermal, existia un 
im portante tenido vascular que sugiriô un diagnôstico de 
meningioma angioblâstico, solo modificado tras la obtenciôn de 
marcadores y en base a la respuesta mostrada a la radioterapia.
Los dos hamartomas vasculares en los que se realizô angiografia 
fueron una MAV y uno de los cavernomas de la serie. En la MAV, la 
arteriografia confirmô la naturaleza de la lesiôn, ya establecida por 
el estudio TAC, y en el cavernoma se objetivô un fino tenido en fase 
venosa tardfa.
TAC
El estudio TAC fue realizado a 44 casos de la serie. Estos casos 
fueron 14 germinomas, 3 pineocitomas, 3 pinealoblastomas, 3 
astrocitomas, 3 quistes aracnoideos, 3 cavernomas, 2 tumores del 
seno endodermal, 2 glioblastomas, 2 meningiomas, 2 metastasis, 2 
quistes gliales, 1 teratoma, 1 coriocarcinoma, 1 quiste epidermoide, 
1 cisticercosis y 1 MAV.
En la totalidad de los casos, ademâs de mostrar la presencia o 
ausencia de hidrocefalia, permitiô identificar la presencia de una 
lesiôn ocupante de espacio en la regiôn pineal.
Los patrones de TAC obtenidos en los meningiomas, gliomas, 
metastasis, quistes aracnoideos o MAV, no difieren de los que son 
propios de estas lesiones en otras localizaciones intracraneales, por 
lo que estimamos de escaso valor hacer referenda a ellos y solo nos 
han planteado problemas de diagnôstico diferencial en nuestra serie 
en base a su peculiar localizaciôn.
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En los cavernomas, el patron TAC fue el de una masa discretamente 
hiperdensa, con leve refuerzo tras la administraciôn de contraste, 
siendo este patron igualmente anâlogo al que hoy dia es 
perfectamente conocido para los angiomas cavernosos de otras 
localizaciones intracraneales.
En el caso de la cisticercosis se visualizô una lesiôn quistica, sin 
captaciôn de contraste, lo que, unido a la presencia de multiples 
calcificaciones puntiformes en el parénquima cerebral, permitiô 
establecer el diagnôstico.
Creemos oportuno, sin embargo, mostrar los resultados obtenidos en 
la TAC en el grupo de tumores germinales y en el grupo de tumores 
del parénquima pineal, asi como en los 2 casos de quistes gliales, 
por su extraordinaria rareza.
Germinomas
Fueron estudiados con TAC, 14 de los 17 casos de la serie. En la 
totalidad de ellos (100 %)  se objetivô la presencia de hidrocefalia. En 
cuanto a las caracteristicas y patrones densitométricos, se muestran 
a continuaciôn:
- Masa hiperdensa: 14 casos (100 %)
- Captaciôn de contraste: 14 casos (100 %)
- Captaciôn intensa y homogenea: 9 casos (64.28 %)
- Captaciôn discreta y homogenea: 3 casos (21.42 %)
- Captaciôn irregular: 2 casos (14.28 %)
- Contomo regular de la lesiôn: 11 casos (78.57 %)
- Contomo irregular de la lesiôn: 3 casos (21.42 %)
- Calcificaciôn globulosa pineal, englobada en el tumor: 6 casos 
(42.85 %).
Sgùn estos datos, todos nuestros germinomas tenian hidrocefalia y 
se mostraban como lesiones hiperdensas que captan contraste. El
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patron de captaciôn puede ser variable y se représenta en la 
siguiente grafica (grafica 24), con sus porcentajes relativos:
TAC: PATRON DE CAPTACION DE CONTRASTE EN GERMINOMAS.
14,29%
21,43%
INTENSA Y HOMOGENEA 
DISCRETA Y HOMOGENEA 
HETEROGENEA
64,29%
GRAHCA 24.
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Tumor del seno endodermal.
Se han estudiado 2 casos con TAG. En los 2 casos habia hidrocefalia y 
el patron densitom étrico ha sido sim ilar en ambos. Eran 
hiperdensos, con captaciôn homogenea e intensa de contraste. Su 
forma era irregular y en uno de los casos existia una lateralizaciôn 
discreta.
Coriocarcinoma.
Su patrôn densitométrico era el de un tumor isodenso, con areas de 
hipodensidad y calcificaciones. No mostrô captaciôn tras la 
administraciôn de contraste.
Teratom a.
Era un tumor heterogeneamente hiperdenso, con bordes irregulares 
y calcificaciones en su interior. Tras el contraste, mostrô una intensa 
captaciôn, heterogenea.
Quiste epidermoide.
El tumor catalogado como quiste epidermoide y que verosimilmente 
correspondia a un tumor germinal mixto, como mas adelante 
discutiremos, era isodenso y mostraba una captaciôn homogenea 
tras la administraciôn de contraste.
Pineocitom as
Se estudiaron con TAC 3 de los 4 de la serie. Todos ellos tenian 
hidrocefalia asociada. Dos de los casos se mostraron como tumores 
claramente qufsticos, con una zona sôlida en la parte posterior.
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isodensa respecte del parénquima cerebral y que mostraba 
captaciôn intensa y homogenea de contraste.
En los 2 casos existia una calcificaciôn en la parte periférica del 
quiste, en forma de câscara incompleta.
El tercer caso era isodenso, no presentaba calcificaciones y mostraba 
igualmente captaciôn de contraste.
El 4® caso de nuestra serie corresponde a la época previa a la TAC y 
fue estudiado mediante ventriculografia. No obstante se observaban 
calcificaciones en forma de câscara, sobre la regiôn pineal y otras 
irregulares, verosimilmente dentro del tumor, en el estudio 
radiolôgico simple.
Pinealoblastom as.
Se estudiaron mediante TAC los 3 casos de la serie. En los 3 habia 
hidrocefalia asociada.
Dos de los casos eran hiperdensos y el tercero isodenso. Los 2 
hiperdensos mostraron, tras el contraste un patrôn de captaciôn 
intensa y discreta respectivamente. El caso que era isodenso mostrô 
tras el contraste un patrôn de captaciôn discreta.
En uno de los casos se apreciô la existencia de calcificaciones 
moteadas intratumorales.
En 2 de los casos se observô un borde irregular, sugerente de 
infiltraciôn sobre estructuras vecinas.
Quistes gliales.
Los 2 casos de la serie fueron estudiados con TAC. Ambos 
presentaron hidrocefalia.
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Los 2 fueron lesiones hipodensas, sugerentes de tumor quistico. En 
uno de los casos no se observô captaciôn tras la administraciôn de 
contraste, mientras que el segundo mostrô un patrôn de captaciôn 
anular, de aspecto poliquistico.
En cuanto a tratar de resum ir los diferentes p a t r o n e s  
densitom étricos de TAC, encontrados en la totalidad de la serie, 
creemos de escaso valor su anâlisis, dado lo heterogeneo de las
lesiones estudiadas. No obstante, creemos oportuno hacer las
siguientes observaciones:
1) Practicamente todos los tumores de la regiôn pineal se
manifiestan como lesiones hiperdensas, que captan contraste. Tan 
solo el coriocarcinoma de la serie, espontaneamente isodenso, no 
captaba contraste. Entre los tumores del parénquima pineal, 1
pineocitoma y 1 pinealoblastoma eran lesiones isodensas, pero 
ambas se reforzaban tras la administraciôn de contraste.
2) Un patrôn quistico (dejando aparté la imagen obvia presentada 
por los quistes aracnoideos) permite plantear un diagnôstico 
diferencial, segûn la experiencia de nuestra serie, entre un quiste 
parasitario, un quiste glial y un pineocitoma. Mientras que el 
primero no se refuerza por contraste, tanto los quistes gliales como 
los pineocitomas pueden mostrar un refuerzo tras la administraciôn 
de éste.
3) Una imagen TAC de tumor quistico, con zona isodensa 
hipercaptante y calcificaciôn periférica en câscara, estuvo présenté 
en 2 de los 3 pineocitomas estudiados, por lo que puede 
establecerse que su presencia es altam ente sugerente de 
pineocitoma.
4) Un patrôn TAC de tumor hiperdenso, con refuerzo tras el 
contraste y que engloba en su interior una calcificaciôn mâs o menos 
globulosa, estuvo présente aproximadamente en el 50 % de nuestros 
germinomas. Por otra parte este patrôn no fue visto en ningûn otro
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tipo de tumor, por lo que puede establecerse que su presencia es 
practicamente diagnostica de germinoma.
Resonancia M agnética.
Se estudiaron mediante Resonancia Magnética, 6 casos de la serie (2 
pineocitomas, 1 teratoma, 1 quiste glial, 1 astrocitoma y 1 
m etastasis).
Tanto en los 2 pineocitomas como en el caso del quiste glial, la 
aportacion mâs significativa de la RM, consistio en confirmar la 
naturaleza quistica de las lesiones.
En el caso del teratoma, permitiô diagnosticar la presencia de âreas 
hemorrâgicas, necrôticas y de tejido graso en el tumor, datos no 
previamente establecidos en base al estudio de TAC.
Por ultimo, los datos aportados por la RM en el astrocitoma y en la 
metâstasis de melanoma, no fueron significativamente diferentes de 
los proporcionados por la TAC.
IV.7.C. CITOLOGIA DE LCR
El estudio citolôgico de LCR fue hecho en 9 casos de nuestra serie, 
entre ellos 8 tumores germinales (5 germinomas, 1 coriocarcinoma, 
1 teratoma y 1 quiste epidermoide, supuestamente componente de 
un tumor germinal mixto). El caso numéro 9 correspondiô a un 
astrocitom a.
En ninguno de los casos se obtuvo un estudio citolôgico positivo.
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IV.7.d. ESTUDIOS ANATOMOPATOLOGICOS.
En 31 casos de nuestra serie se obtuvo suficiente material para 
realizar un estudio histologico de las diferentes lesiones. El tejido se 
obtuvo por medio de intervencion quirurgica en 29 casos y en 2 
mediante necropsia.
Los casos estudiados histologicamente fueron:
- Germinomas: 7 casos
- Pineocitomas: 4 casos
- Pinealoblastomas : 3 casos
- Astrocitomas: 3 casos
- Cavernomas: 2 casos
- Quistes gliales: 2 casos
- Quistes aracnoideos: 2 casos
- Meningiomas: 2 casos
- Teratoma: 1 caso
- Teratocarcinoma: 1 caso
- Carcinoma embrionario: 1 caso
- Quiste epidermoide (?): 1 caso
- Glioblastoma: 1 caso
- Melanoma: 1 caso
La histologia de las diferentes lesiones estudiadas no planted 
problemas de diagnôstico.
Como hallazgo valorable, en el estudio inmunohistoquimico de los 
tumores germinales, cabe senalar la presencia de nidos de células 
con reacciôn positiva a la HGC y a la AFP en el carcinoma 
embrionario. Su posible correlaciôn con una liberaciôn de HGC o AFP 
a sangre o LCR no pudo establecerse, por corresponder este tumor a 
una época en que aùn no disponiamos de las técnicas de laboratorio 
para estudio de marcadores.
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En el resto de los tumores germinales, incluidos germinomas, que 
fueron estudiados desde el punto de vista inmunohistoquimico, no 
se encontre positividad para AFP, HGC, PGA, S-100 o ENS.
Al menos en 3 de los 4 pineocitomas estudiados observâmes signos 
de diferenciaciôn neuronal, evidenciados por la presencia de 
grandes rosetas, con centre fibrilar (rosetas pineocitomatosas) y por 
la ocasional visualizaciôn de células de aspecto neuronal, con la 
técnica de impregnaciôn argéntica de De Girolami.
En los 3 casos estudiados por medio de microscopia electrônica, se 
observaron, en el citoplasma y prolongaciones de algunas células, 
vesiculas de contenido granular, de aspecto aminérgico.
En cuanto a la caracterizaciôn inmunohistoquimica de estos tumores, 
los resultados obtenidos se describen a continuaciôn:
C aracte rizac iôn  inm unohîstoquim ica de los p ineocitom as.
La totalidad de los casos mostraron un patrôn inmunohistoquimico 
anâlogo, que se resume en la positividad de prâcticamente todas las 
células tumorales a la ENS y una variable positividad, generalmente 
en grupos celulares, a la proteina S-100. Esta positividad variô entre 
el 3 % y el 30 % de las células tumorales, segûn los casos.
En las zonas periféricas de los tumores estudiados, se apreciaron
islas de células neoplâsicas, identificadas por su positividad a la ENS, 
infiltrando el tejido cerebral adyacente.
La PGA fue positiva en células aisladas, en todos los casos. La
localizaciôn de estas células fue generalmente en los septos 
conectivos del tumor y en la zona periférica del mismo. Tan solo en 
un caso (caso 7) el numéro de células positivas a la PGA superô el 
10 % de las células tumorales, en algunas âreas, interpretândose
este hallazgo como expresiôn de una posible diferenciaciôn
astroglial.
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En 1 caso se observaron algunas células con positividad a la PBM, 
interpretadas como oligodendrocitos atrapados en el tumor.
En ninguno de los casos se objetivô positividad a la vimentina, a la 
proteina de neurofilamentos, a la AFP o a la HGC.
CARACTERIZACION INMUNOHISTCOUIMICA 
PINEOCITOMAS
BJS S-100 PGA PBM PNF VIMENTINA HOC AFP
+++ + ± ± - - - -
En cuanto a la caracterizaciôn fenotfpica de los linfocitos présentes 
en los germinomas, los resultados fueron los siguientes:
Caracterizaciôn fenotfpica de los infiltrados linfocitarios en 
germinomas.
El estudio de microscopia electrônica, realizado en 2 germinomas de 
nuestra serie, nos permitiô identificar los 2 tipos de células 
présentés en el mismo, mostrando las células tumorales, de mayor 
tamano, un nucleolo de aspecto filamentoso, caracteristico de las 
células germinales. Las células de menor tamano fueron 
consideradas en su mayor parte como linfocitos T, en base a su 
aspecto ultraestructural.
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El estudio inmunohistoquimico, en vistas a una caracterizaciôn 
fenotfpica de los linfocitos de estos tumores, fue realizado sobre 1 
germinom a, en m aterial de congelaciôn, identificando los 
marcadores de superficie Leu-1, Leu-2, Leu-3 y Leu-12, y sobre la 
totalidad de los casos (7 germinomas), identificando el marcador de 
superficie IOT-10 de las células NK, sobre material incluido en 
parafina.
El estudio hecho en material de congelaciôn mostrô que alrededor 
del 70-80 % de los linfocitos corresponden al tipo T (Leu-1 
positivos), mientras que entre el 20-30 % eran linfocitos B (Leu-12 
positivos). Entre los linfocitos T, la mayor parte de ellos expresaban 
el antfgeno Leu-3, lo que permite su caracterizaciôn como linfocitos 
auxiliares. Una menor proporciôn de los mismos expresaban el 
antfgeno Leu-2, permitiendo esto caracterizarles como linfocitos de 
tipo citotôxico/supresor.
En cuanto a la presencia de células NK (TOT-10 positivas), éstas 
fueron detectadas en todos los germinomas estudiados, pero en 
escaso numéro, considerado siempre como inferior al 1 % de los 
linfocitos présentes en el estroma tumoral.
Aunque las células NK se observaron ocasionalmente en disposiciôn 
perivascular, o en grupos de linfocitos, su distribuciôn mâs 
caracterfstica fue entre las células tumorales, de mayor tamano.
No se pudo encontrar una relaciôn entre el numéro de células NK 
présentés en los germinomas estudiados, y la mayor o menor 
cantidad de células linfoides, demostrada en las preparaciones de 
hem atoxilina-eosina.
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FENOTIPO LINFOCITARIO EN GERMINOMAS
Le u -3
80-90 %
Leu-1
70-80 %
L e u -2  
10-20 %
IOT-10
L e u -1 2
20-30 %
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IV.8. TRATAMIENTOS UTILIZAPOS EN LA SERIE.
Derivaciones para control de hidrocefalia.
Se colocaron en 33 pacientes de la serie, lo que représenta el 66 % 
de los casos. La mayor parte de las veces se colocaron como paso 
previo a la cirugia, o para solucionar el smdrome de interferencia a 
la circulacion del LCR, en pacientes susceptibles de beneficiarse de 
la radioterapia como modo inicial de tratamiento.
Cirugia directa a la lesiôn.
Se realizô en 29 casos de la serie (58 %), bien como planteamiento 
inicial de tratamiento o tras comprobar la falta de respuesta a la 
rad io terapia.
Las vias de abordaje utilizadas han variado segün la experiencia de 
los cirujanos y las distintas localizaciones tumorales. En cualquier 
caso, se realizô un abordaje por via transcallosa en 16 ocasiones, por 
via supracerebelosa en 9 ocasiones y por via occipital transtentorial 
en 4 ocasiones.
La mortalidad quirurgica asociada a estas intervenciones se situa en 
torno al 10 % para la totalidad de la serie (10.7 %). Estos casos 
correspondieron a 1 cavernoma intervenido por via supracerebelosa 
y a 2 germinomas, intervenidos por via transcallosa.
La cirugia directa a la lesiôn, planteada tras fallo de un tratamiento 
de prueba con radioterapia, fue efectuada en 6 ocasiones (2 
pineocitomas, 1 astrocitoma, 1 glioblastoma, 1 cavernoma y 1 quiste 
glial), con una mortalidad, para este subgrupo de pacientes, del 16.6 
%, correspondiente al cavernoma anteriormente citado.
En el grupo mâs numeroso de la serie, que corresponde a los 
tumores clasificados como germinomas, se escogiô una cirugia
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directa, en lugar de radioterapia, en 6 casos (42.8 %), con una 
mortalidad del 33.3 % (2 casos).
Tratamiento con radioterapia.
De todos los pacientes de la serie, 30 recibieron radioterapia, en uno 
u otro momento de su curso evolutive.
Como primera pauta de tratamiento (independientemente de la 
colocacion de derivaciones para control de hidrocefalia) y con la 
sospecha de "tumor radiosensible", se administraron 2.000 rads de 
prueba a 22 casos, de los que respondieron 15 (interpretados 11 
como germinomas, 2 como tumor del seno endodermal, 1 como 
coriocarcinoma y 1 que ha sido catalogado, en base a la necropsia, 
como quiste epidermoide, pero que tal vez deba ser considerado, 
como veremos mâs adelante, como tumor germinal mixto).
Seis de los 7 casos que no mostraron evidencia de respuesta, fueron 
intervenidos quirùrgicamente, correspondiendo a 2 pineocitomas, 1 
glioblastoma, 1 cavernoma, 1 quiste glial y 1 astrocitoma.
En los tumores que respondieron a la pauta de prueba de 
radioterapia, se ampliô ésta, hasta completar tratamiento, que 
consistio, como promedio en la administraciôn de una dosis 
holocraneal de unos 4.000 rads, con sobredosificaciôn sobre zona 
tumoral hasta alcanzar en ella 5.000-5.500 rads. En todos los casos 
se dieron dosis fraccionadas de 200 rads/dia, 5 dias por semana.
El raquis solo fue radiado en 5 ocasiones (2 casos interpretados 
como tumores del seno endodermal, con marcadores positivos (AFP), 
1 germinoma y 2 pinealoblastomas, uno de los cuales desarrollô 
siembra aracnoidea en regiôn lumbar 2 ahos después de la radiaciôn 
profilâctica del raquis). En todos los casos, excepto uno que recibiô 
1.000 rads, la dosis sobre canal raquideo fue de 1.200 rads. El 
pinealoblastoma que mostrô siembra subaracnoidea espinal estuvo 
incluido en el grupo de 1.200 rads sobre raquis.
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La radioterapia como tratamiento ûnico (sin considerar la colocacion 
de derivaciones) fue utilizada en 14 casos de nuestra serie (10 
germinomas, 2 tumores del seno endodermal, 1 glioblastoma y 1 
coriocarcinoma).
Como complemento a la cirugia de exéresis tumoral, la radioterapia 
se utilize en 11 casos, que correspondieron a 4 germinomas, 3 
p inealob lastom as, 2 astrocitom as, 1 g liob lastom a y 1 
teratocarcinom a.
Quimioterapia
En nuestra serie, tan solo 1 caso fue tratado con quimioterapia, 
utilizando la pauta de EINHORN (cisplatino, bleomicina y 
vinblastina), descrita en la introduccion de nuestro trabajo, seguida 
de actinomicina D y ciclofosfamida. Este caso correspondiô al posible 
tumor germinal mixto, en cuya necropsia solo se encontrô tejido 
compatible con quiste epidermoide. En dicho paciente se objetivaron 
valores elevados de AFP en LCR y el encuadre anatomopatolôgico de 
este tumor sera discutido mâs adelante.
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IV.9. SUPERVIVENCIA DE LOS PACIENTES DE LA SERIE.
En el periodo de seguimiento de los casos incluidos en nuestra serie, 
fallecieron 15 pacientes, 1 antes de intentar ningûn tipo de
tratamiento, correspondiente a un germinoma que desarrollô una 
hidrocefalia aguda, 3 como consecuencia de la cirugia (2 
germinomas y 1 cavernoma) y 11 como consecuencia del curso 
evolutivo de su enfermedad.
El anâlisis de la supervivencia, segûn las diferentes lesiones se
describe a continuaciôn:
Las lesiones no tum orales puede considerarse que se curaron con 
la intervenciôn quirûrgica (exceptuando 1 cavernoma que falleciô
como consecuencia de ésta).
Las dos m etâstasis  de la serie fallecieron en el curso de los 3 
meses siguientes al diagnôstico.
Los dos gliom as m alignos, fallecieron en el curso de los 6 meses 
siguientes al diagnôstico.
Los dos m e n in g io m a s  de la serie se consideran curados y sin 
evidencias de récidiva, con un periodo de seguimiento de 2 y 5 ahos, 
hasta el momento actual.
Los dos a s tro c ito m a s  b en ig n o s  se encuentran bien, con un
periodo de seguimiento de 2 y 10 ahos respectivamente.
En cuanto a los g e rm in o m a s , hemos de repetir el hecho de que 1 
falleciô antes de todo tratamiento, por un cuadro de hidrocefalia 
aguda y 2 fallecieron como consecuencia de complicaciones 
quirûrgicas. Los 14 restantes de la serie, todos ellos tratados con 
rad io te rap ia , ya sea como ûnico tratam ien to , o como 
complementario a la cirugia, se encuentran asintomâticos en el 
momento actual, con un periodo de seguimiento mmimo de 2 ahos y 
mâximo de casi 20 ahos (media de mâs de 8 ahos).
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El tera tom a bien diferenciado de la serie, se encuentra vivo, tras 
2 ahos de seguimiento.
El caso interpretado como co rio carc in o m a (sin confirm aciôn 
histolôgica) se encuentra vivo tras 6 ahos de seguimiento.
Tanto el c a rc in o m a  e m b rio n a rio  como el t e r a to c a r c in o m a ,
fallecieron aproximadamente 1 aho después del diagnôstico.
Los dos casos interpretados como tum or del seno endoderm al 
(sin confirmaciôn histolôgica) se encuentran vivos, tras un 
seguimiento de 5 y 9 ahos, respectivamente.
Los très p in ea lo b lasto m as de la serie fallecieron tras 3, 4, y 7 
ahos de seguimiento, respectivamente.
De los cuatro p in eo c ito m as  de nuestra serie, perdimos el 
seguimiento a uno de ellos, aunque conocemos que estaba vivo y 
haciendo vida normal 7 ahos tras la cirugia. Los très restantes se 
encuentran bien y sin signos de récidiva, con 3 ahos de seguimiento.
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IC O N O G R A FIA
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1
Fig. L- E jem plo  ca rac te r is t ico  de un 
Corresponde a la autopsia del caso 5.
tum or p ineal.
Fig. 2.- Diferentes vias de acceso a la region pineal.
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Fig. 3.- Exposiciôn de un tumor pineal por via transcallosa
(caso 6).
Fig. 4.- Exposiciôn de un tumor pineal por via supracerebelosa
(caso 29).
2 3 9
Fig. 5.- TAC, tras adm inistraciôn de contraste , en un
germinoma de la regiôn pineal. A la derecha, tras 
finalizar radioterapia. (Caso 12).
240
Fig. 6.-
Fig. 7.
%
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Histologia de un germinoma. Se observan abundantes 
células linfoides entre las células tumorales. (Case 6).
Microscopia electronica de un germinoma. Se aprecian 
los linfocitos de tipo T y las células tumorales, con un 
nucleolo caracteristico de las células germinales. 
(Caso 6).
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Fig. 8.- Células NK (IOT-10 +) en el seno de un germinoma de 
la region pineal (fléchas). Caso 6.
2 4 2
Fig. 9.- Aspecto histologico de un carcinoma embrionario.
Fig. 10.- Area de coriocarcinoma (HGC +) en el seno de un 
carcinoma embrionario. Técnica PAP. Caso 8.
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Fig. 11.- Células con reaccion positiva a la AFP (fléchas) en el 
seno de un carcinoma embrionario. Caso 8.
i #
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Fig. 12.- Histologia de un tumor del seno endodermal, con los 
caracteristicos cuerpos de Schiller-Duval.
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Fig. 13.- Intensa vascularizacion patologica, en un probable 
tumor del seno endodermal o carcinoma embrionario 
(Caso 18).
Fig. 14.- TAC, tras administracion de contraste, en el caso 
anterior (caso 18).
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Fig. 15.- Imagen TAC de un coriocarcinoma o germinoma con 
secreciôn de HGC (Caso 25).
Fig. 16.- Imagen RM de un teratoma de la region pineal (Caso 
48).
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Fig. 17.- Imagenes de RM, antes y después de la extirpaciôn de 
un pineocitoma.
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Fig. 18.- TAC de un pineocitoma quistico, antes y después de la 
administracion de contraste.
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Fig. 19.- Pieza de exéresis quirürgica, correspondiente al caso 
anterior (Caso 29).
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Fig. 20.- Panorâmica histolôgica de un pineocitoma (Caso 29).
Fig. 21.-
I - f  T^ I^KÊÊÊÊ^ BÊ^ SSaik. ^  H-'S'v i
Positividad a la EN S en la totalidad de las células de un 
pineocitoma (Caso 29). Se observa la infiltraciôn del 
tejido cerebral adyacente por las células tumorales.
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Fig. 22.- Imagen de Microscopia Electronica de las células de un 
pineocitoma.
Fig. 23.- Vesiculas granulares (fléchas) en el citoplasma de las 
células de un pineocitoma. (Caso 29).
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Fig. 24.- Aspectos histologicos e inmunohistoquimicos en los 
pineocitomas.
1: Impregnacion de las células del tumor con la técnica 
de De Girolami. 2: Células de oligodendroglia,
atrapadas en el tumor, con positividad a la PBM. 3: 
Células tumorales, positivas a la ENS (DAB). 4: Células 
positivas a la PGA, en un p ineocitom a con 
diferenciaciôn astroglial. 5; Grupos de células 
tumorales, positivas a la S-100.
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Fig. 25. Imagen TAC, sin y con 
pinealoblastoma (Caso 39).
con tra s te ,  de un
4*
Fig. 26.- Aspecto histologico del pinealoblastoma de la figura 
anterior.
2 5 2
Fig. 27.- TAC, tras adm inistracion de contraste , de un 
astrocitoma benigno de la region pineal. (Caso 15).
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Fig. 28.- Imagen histolôgica del caso anterior. Astrocitoma I-II 
con abundantes calcificaciones.
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Fig. 29.- Imagen de RM de un astrocitoma benigno de la region 
pineal. (Caso 49).
Fig. 30.- Aspecto TAC, tras administracion de contraste, de un 
glioblastoma de la region pineal (Caso 46).
2 5 4
Fig. 31.- Meningioma de la region falcotentorial y zona pineal, 
antes y después de su extirpaciôn quirürgica. Ambas 
imâgenes se obtuvieron tras la administraciôn de 
contraste. (Caso 3).
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Fig. 32.- Imagen RM de una metastasis de melanoma sobre la 
region pineal (Caso 50).
Fig. 33.- Imagen TAC de un quiste aracnoideo de la region 
pineal (Caso 4).
2 5 6
Fig. 34.- TAC, tras administracion de contraste, de un quiste 
glial de la region pineal (Caso 20).
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Fig. 35.- Imagen histolôgica del caso anterior. Se observa un 
revestimiento glial de la cavidad qui'stica y, a la 
izquierda, tejido pineal.
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Fig. 36.- TAC, sin y con contraste, de una extensa malformacion 
arteriovenosa de la region pineal, con zonas de 
calcificacion. (Caso 10).
Fig. 37.- TAC, sin y con contraste, de un cavernoma de la region 
pineal. (Caso 41).
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V. D I S C U S I O N
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V.l. INCIDENCIA DE LOS TUMORES DE LA REGION PINEALÆN 
NUESTRO ENTORNO GEOGRAFICO.
La primera observaciôn a comentar, en el anâlisis de la incidencia 
general de los tumores de la région pineal en nuestro medio, es que 
dicha incidencia parece ser relativamente alta, si tenemos en cuenta 
que nuestros casos han sido extraidos de una casmstica cercana a los 
5.000 procesos expansivos intracraneales.
Sin embargo, hay que valorar el hecho de que la incidencia de estos 
tumores en la casuistica de la Clmica Puerta de Hierro es cercana al 
10 % de los procesos expansivos intracraneales, mientras que la 
incidencia en la serie del Hospital Gregorio Maranon de Madrid es 
tan solo del 0.7 %.
Teniendo en cuenta el prestigio que ha alcanzado en nuestro pais el 
Servicio de Neurocirugfa de la Clmica Puerta de Hierro, y que 
ademâs funciona desde su creaciôn como Servicio nacional de 
referenda, es lôgico aceptar que el porcentaje de incidencia de 
tumores de la regiôn pineal en dicho Centro no refleja la realidad.
Estimamos por ello mas fiable la cifra de 0.7 %, recogida en el 
Hospital Gregorio Maranon. Este porcentaje se acerca, ademâs, a los 
datos previamente publicados por OBRADOR y COLS., en 1976, que 
muestran una incidencia del 0.5 %.
Esta cifra del 0.7 %, que hemos aceptado, coincide en general con la 
ofrecida en las series occidentales, aunque es algo superior a la de 
autores como EARLE y COLS (1957), o RINGERTZ y COLS (1962), que 
encuentran cifras del 0.4 y 0.3 % respectivamente.
Creemos que estas mmimas diferencias, incluyendo la comparaciôn 
con la serie de OBRADOR y COLS (1976), puede explicarse 
perfectamente por las facilidades diagnosticas que nos aporta, desde 
hace unos anos, tanto la TAC como la RM, y que se traducen en un 
mayor numéro de pacientes diagnosticados.
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Que esto es asi se comprueba al analizar nuestra propia serie, ya 
que entre 1970 y 1974 tan solo diagnosticamos 5 procesos 
expansivos de la region pineal, mientras que entre 1975 y 1979
(contando ya con la TAC), se diagnosticaron 13 pacientes. Entre 
1980 y 1984 se diagnosticaron 16 casos de nuestra serie y entre
1985 y 1989, hasta el momento de la recogida de nuestros datos,
otros 16 casos (grâfica 25).
PACIENTES DIAGNOSTICADOS POR LUSTROS
20  1
1 9 7 0 - 1 9 7 4  1 9 7 5 - 1 9 7 9  1 9 8 0 - 1 9 8 4  1 9 8 5 - 1 9 8 9
GRAFICA 25: Numéro de pacientes de nuestra serie
que se diagnosticaron en periodos de 5 anos. 
Estimamos que el mayor numéro de casos en los 
ùltimos anos obedece a la utilizacion de la TAC.
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V.2. C L A SIFIC A C IO N  A N A TO M O PA TO LO G IC A  D E_LO S 
TUMORES J>E LA .REGION PINEAL,
Es bien conocido que las lesiones expansivas de la region pineal 
presentan una gran variedad anatomopatologica. Por otra parte, en 
base a consideraciones anatomicas y terapeuticas, tanto los tumores 
como otras lesiones no neoplâsicas de la zona, se engloban dentro 
del término de procesos expansivos, incluyéndose ademâs los 
procesos expansivos del mesencéfalo, especialmente del tectum.
Generalmente, el origen potencial de los tumores de la region pineal 
son las células de la glândula, incluyendo sus células gliales, las 
células germinales, el epéndimo del acueducto o del III ventricule, 
la glia del mesencéfalo, estructuras derivadas de los vasos 
sangumeos, o incluso el tejido conectivo y la aracnoides de la zona.
Durante mucho tiempo, los tumores de la région pineal se 
designaron como "pinealomas", término acunado por KRABBE en 
1923, y que sirviô luego para denominar el tumor mâs frecuente de 
esta localizacion, que hoy conocemos como germinoma, y que 
présenta una arquitectura caracteristica, en mosaico, con dos tipos 
de células.
El primer teratoma bien definido de la region pineal, fue el descrito 
por WEIGERT en 1875, siendo ASKANAZY quien, en 1906, describe 
el primer coriocarcinoma en esta localizacion.
La clasificacion de todos estos tumores comienza a perfilarse cuando 
HORRAX y BAILEY, en 1925, describen dos tipos de tumores de la 
region pineal, ademâs de los teratomas. Al primero lo denominan 
"pinealoma de tipo espongioblâstico", por su semejanza con el tumor 
conocido entonces como "espongioblastoma", de acuerdo con la 
clasificacion de BAILEY y CUSHING (1925) . Este "pinealoma 
espongioblâstico" séria designado por BAILEY y CUSHING, en 1926, 
como "pineoblastoma". Al segundo tipo de tumores pineales, lo
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denominan HORRAX y BAILEY como "pinealoma de tipo adulto", 
pensando que estaba  com puesto  de cé lu las p in ea les 
parenquimatosas neoplâsicas y células linfoides en un estroma 
fibrovascular.
Durante los anos siguientes, se diferencian dos escuelas de 
pensamiento acerca de la naturaleza de estos "pinealomas".
Una de ellas estaba encabezada por GLOBUS y S IL VERT (1931), 
quienes opinaban que las células de aspecto linfoide eran también 
neoplâsicas, y consideraban el tumor como un teratoide autôctono, 
de origen bidermal. Esta opinion séria compartida también por 
ZÜLCH (1957), quien senala que ambos tipos celulares son 
neoplâsicos y de origen en el parénquima pineal, proponiendo el 
término de "pinealoma anisomôrfico".
La segunda escuela estarfa representada por RUSSELL (1944), quien 
propone que el tumor de células grandes, esferoidales o poligonales, 
separadas por un estroma conectivo rico en linfocitos, debe ser 
considerado como un "teratoma atipico", término hoy dia obsoleto. 
Admite, sin embargo, la presencia de un "verdadero pinealoma", 
compuesto por células pineales parenquim atosas, sim ilar al 
espongioblastoma de HORRAX y BAILEY.
Fue FRIEDMAN en 1947, quien senala la similitud histolôgica entre 
los tumores mâs frecuentes de la regiôn pineal y el seminoma 
testicular, introduciendo as! el término de "germinomas".
Podn'a suponerse, por tanto, que los tumores que hoy conocemos 
como germinomas de la regiôn pineal derivan de una célula 
germinal, pero las observaciones, en algunos de estos tumores, de 
enzimas propias de la glândula pineal (WURTMAN y KAMMER, 
1966) y una posible smtesis de metoxi-indol a su nivel, algo 
caracteristico de las células pineales y posiblemente de la 
neurohipôfisis, mantienen abierta una cierta discusiôn al respecto, y 
no se puede descartar que los germinomas de la zona pineal deriven 
de una célula germinal, no identificada, componente normal tanto 
del tejido epifisario como de la neurohipôfisis.
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Por otra parte, y a en 1956, ZÜLCH senalô su opinion de que existen 
dos tipos diferentes de tumores pineales, dentro del grupo de 
tumores con patrôn de "dos tipos de células". Este concepto ha sido 
ampliado posteriormente por este autor, y segùn él, habria entre 
ellos auténticos pinealomas (derivados de células del parénquima 
pineal), cuyas células se tinen por el método de De Girolami, pero 
son PAS-, y otro tumor (germinomas), con un patron histologico 
similar, pero cuyas células serf an De Girolami- y PAS +.
Como defensores de esta idea hay que senalar a RIVERS ON y ZÜLCH
(1979), MATSUTANI y COLS. (1975), KOIDE y COLS (1980), SANO
(1983), etc.
En cuanto al término de pineocitoma, ya propuesto por RIO 
HORTEGA en 1933, es aplicado actualmente para describir al 
pinealoma de células parenquimatosas diferenciadas.
Un importante avance en la clasificacion de los tumores de la région 
pineal es aportado por FRIEDMAN y MOORE (1946), cuando hacen 
un intento de comprensiôn histogenética y de clasificacion de los 
tumores germinales.
Segùn estos autores, el germinoma serfa un tumor originado en la 
célula germ inal, pero esta misma célula germ inal puede
diferenciarse en una célula primitiva, de la cual se podrfa derivar el
carcinoma embrionario, y los elementos constituyentes de éste se 
podrfan diferenciar, a su vez, en dos direcciones, una trofoblâstica y 
otra teratoblâstica. Del trofoblasto derivaria el coriocarcinoma,
mientras que de la linea de la teratogénesis, se originarfan los 
teratom as.
En 1965 TEILUM anade a esta clasificacion el tumor del saco
vitelino, o tumor del seno endodermal, como derivado igualmente 
de la célula extraem brionaria que puede formar también el 
coriocarcinoma.
Ademâs de estos dos grandes grupos de tumores de la region pineal, 
los tumores germinales y los originados en el parénquima pineal.
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existen en la zona otros tumores de origen neuroectodérmico 
(gangliogliomas, astrocitomas, glioblastomas, oligodendrogliomas, 
ependim om as).
También se han publicado casos, infrecuentes, de meduloepiteliomas 
(MINCER y COLS., 1976), paragangliomas (SMITH y COLS, 1966), e 
incluso de melanoma primario (HERRICK y RUBINSTEIN, 1979), 
tumor que recuerda la variante pigmentada del meduloblastoma y 
que parece estar relacionado con los tumores neuroectodérmicos 
pigmentados de la infancia, siendo derivado, posiblemente, de 
células melânicas de la piamadre.
Por ultimo, también los quistes gliales, llamados por algunos 
"quistes degenerativos" de la glândula pineal, pueden comportarse 
como procesos expansivos (COOPER, 1932; VAQUERO y COLS, 1988).
En cuanto al origen de los meningiomas de la region pineal, parece 
aceptado que derivan de células aracnoideas de esta zona, 
especialmente a nivel del velum interpositum y union facotentorial.
También existen quistes aracnoideos en esta region (VAQUERO y 
COLS., 1981) aceptândose su origen como malformaciones de la 
cisterna de la lâmina cuadrigémina. Algunas veces puede invocarse 
para ellos una etiologia adquirida, siendo entonces secundarios, 
probablemente, a traumatismes o inflamaciones (KATAGIRI, 1960).
Dentro del grupo de lesiones quisticas pueden incluirse a veces los 
recesos suprapineales dilatados, como consecuencia de una 
hidrocefalia, con rotura de la pared medial del trigono y evaginaciôn 
quistica ventricular hacia la cisterna cuadrigémina, e igulamente, 
formaciones quisticas en comunicaciôn con el acueducto de Silvio 
(MARX y COLS., 1968; SCHAFER y COLS, 1979).
Las metâstasis de la region pineal son raras en la literatura (ORTEGA 
y COLS, 1951; WEBER y COLS, 1989). En 1974, WEBER encuentra que 
solo la quinta parte de las metâstasis cerebrales estân localizadas en 
el tronco cerebral, por lo que la posibilidad de que mestâstasis en el 
mesencéfalo dorsal afecten la regiôn pineal es mâs bien rara. En este
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sentido, debemos recordar que, en su revision de 1968, PENZHOLZ 
solo encuentra afectacion del mesencéfalo en el 8.5 % de las 
metastasis intracraneales solitarias y en el 18 % de las metastasis 
m ultiples.
For ultimo, recordemos que en la zona pineal pueden existir masas 
calcificadas debidas a los llamados aneurismas de la vena de Galeno 
(COPTY y COLS,1980), y también granulomas tuberculosos 
(WHITTLE y COLS, 1983).
Como casos excepcionales, hemos recogido en nuestra revision de la 
literatura, casos de lipomas (HALMAGYI y EVANS, 1978), 
sarcoidosis (SCHAFER y COLS, 1977), cisticercosis (SALUS, 1913; 
NEUWELT, 1984), craneofaringiomas (SOLARSKI y COLS, 1978), 
hemangiopericitiomas (OLSON y ABELL, 1969), hematomas (APUZZO 
y COLS, 1976) y cavemomas (VAQUERO y COLS, 1980).
Tal como hemos sehalado y a, al exponer los resultados de nuestro 
trabajo, hemos disehado una clasificaciôn de los procesos expansivos 
de la regiôn pineal que contempla dos grandes grupos, el de 
tumores y el de lesiones no tumorales.
Creemos que nuestra présente clasificaciôn tiene la ventaja, respecte 
a las previas existentes, de que recoge el concepto de TEILUM 
(1965) respecte a las posibilidades de diferenciaciôn tumoral de la 
célula germinal, y asi incluimos dentro del grupo de tumores 
germinales no solo los teratomas, sine también, de un modo 
especifico , los tera to ides, representados por los quistes 
epidermoides y quistes dermoides.
Asi, la clasificaciôn de RUSSELL y RUBINSTEIN, de 1971, adolece del 
defecto de que el germinoma esta dentro del grupo de los teratomas 
y no se recogen de forma especffica los diverses tipos de tumores 
germ inales.
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En su clasificaciôn posterior, de 1977, estos mismos autores ya 
incluyen los germinomas (a los que llaman teratomas atipicos), junto 
con los teratomas, dentro de un unico grupo de tumores germinales, 
pero en cualquier caso, con esta clasificaciôn, las distintas 
variedades de tumores germinales no germinomas, estarian dentro
de un subgrupo comûn de teratomas, lo que estimâmes confuse, 
dada la variabilidad de estas neoplasias y el hecho indiscutible de 
que los teratomas maduros y los teratoides, a pesar de su comûn 
histogenesis, deberian ser claramente diferenciados de otros 
tumores germinales, no solo en base a su diferente aspecto 
histolôgico, sine también por su diferente comportamiento biolôgico.
Igualmente, aunque en la clasificaciôn de RUBINSTEIN, de 1972, 
tante el teratoma como el germinoma estân ya incluidos dentro del 
grupo de los tumores germinales, solo se recogen junte a elles, en 
este grupo, el carcinoma embrionario y el coriocarcinoma. Ademâs, 
en dicha clasificaciôn se agrupan dentro de "otras neoplasias" los
meningiomas, los quistes gliales y los quistes pineales, pudiéndo 
hacerse la critica, por una parte, de la posible confusiôn entre estas 
dos ultimas entidades y, por otra parte, la ausencia de toda 
descripciôn a los gliomas, siendo éstos, en nuestra opiniôn, al menos 
tan importantes como los meningiomas y desde luego, mucho mas 
que otras entidades, como los quemodectomas, que RUBINSTEIN 
incluye en su segundo grupo, de tumores del parénquima pineal.
Creemos mucho mas acertada y prâctica la clasificaciôn de DE
GIROLAMI, de 1977, quien hace una correcta clasificaciôn de los
tumores de origen germinal. Creemos discutible, sin embargo, su 
consideraciôn de los gangliogliomas como derivados de los 
pineocitos, ya que, en nuestra opiniôn, hubiera sido mas correcto 
establecer una distinciôn entre pineocitomas con diferenciaciôn 
gangliogliomatosa, en el sentido de RUBINSTEIN y OKAZAKI (1970), 
al fin y al cabo una variante de pineocitoma, y los auténticos 
gangliogliomas, tumores cuya evoluciôn biolôgica es determinada 
por su componente glial y en los que existe una morfologia de 
maduraciôn neuronal totalmente distinta de la que se observa en los 
pineocitomas con diferenciaciôn hacia esta linea celular.
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En nuestra clasificaciôn, hemos dividido el primer gran grupo de 
tumores propiamente dichos, en 3 grupos principales (tumores 
germinales, tumores neuroectodérmicos y tumores mesodérmicos) e 
incluimos un cuarto grupo de "otros tumores", que estaria 
representado fundamentalmente por las metastasis.
Dentro del grupo de los tumores germinales, incluimos no solo los 
germinomas, sino todas las variantes posibles de diferenciaciôn de 
la célula germinal, de acuerdo con los conceptos de FRIEDMAN y 
MOORE (1946) y de TEILUM (1965).
Dentro del grupo de los tumores de origen neuroectodérmico, 
incluimos por una parte, los tumores derivados del parénquima 
pineal (pineocitomas y pinealoblastomas) no solo por estar de 
acuerdo con los autores que aceptan su comûn origen histogenético, 
sino porque en el présente trabajo aportamos a la literatura, por vez 
primera, la confirmaciôn de que la célula constituyente de los 
pineocitom as présenta m arcadores propios de una célula 
neuroectodérmica (ENS +).
Creemos mandatorio, igualmente, incluir los gliomas dentro de este 
grupo de tumores, ya sean originados en la propia glândula pineal, o 
bien originados, mas frecuentemente, en las estructuras adyacentes. 
En cualquier caso, desde un punto de vista practice y de manejo 
quirûrgico, creemos que no tiene ninguna utilidad incluir los gliomas 
dentro de un grupo de "tumores de vecindad", utilizado en algunas 
clasificaciones previas, ya que, determinar si un glioma nace en la 
propia glândula pineal o en su entorno anatômico, résulta poco 
menos que imposible.
La explicaciôn del por qué incluimos un subgrupo de "otros", junto a 
los tumores del parénquima pineal y a los gliomas, dentro de los 
tumores neuroectodérmicos, viene dada por las raras descripciones 
de gangliocitom as, quemodectomas, e incluso de melanomas 
primarios, que serian de origen neuroectodérmico, por cuanto éste 
es el origen hoy dia admitido para el melanocito.
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Creemos ademâs que nuestro grupo de tumores de origen 
neuroectodérmico tiene una entidad prâctica desde el punto de vista 
clmico, por cuanto que, tanto los tumores del parénquima pineal 
como los gliomas pueden darse en edades similares de la vida, 
siendo ésta una conclusion que hemos obtenido, no solo por el 
estudio de nuestra propia serie, sino igualmente por los datos 
obtenidos en nuestra revision de la literatura.
En nuestra clasificaciôn, el grupo mâs numeroso de tumores de 
origen mesodérm ico estâ obviamente representado por los 
meningiomas de la regiôn y dentro del subgrupo de "otros", que 
aqui volvem os a u tiliza r, podriam os inc lu ir los raros 
hemangiopericitomas previamente descritos en esta localizaciôn.
Por ultimo, mostramos un segundo gran grupo de "lesiones no 
tumorales" donde, con un concepto amplio, podemos incluir diversas 
entidades anatomopatolôgicas y, desde luego, los quistes gliales, 
que, a nuestro modo de ver, y como ha sido sehalado recientemente 
por nuestro grupo (VAQUERO y COLS, 1988) no deben ser 
considerados como lesiones tumorales, tal como hace RUBINSTEIN, 
quien en su clasificaciôn de 1972, les agrupa, junto con los 
meningiomas, en el apartado de "otras neoplasias".
Teniendo en cuenta estas consideraciones, y la necesidad de contar 
con una clasificaciôn didâctica de los procesos expansivos de la 
regiôn pineal, eh la que se puedan integrar la mayor parte de los 
mismos, nuestra clasificaciôn quedaria como se muestra en la pâgina 
siguiente.
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270
Es indudable que en cualquier clasificaciôn de tumores de la regiôn 
pineal, el mayor problema estriba en la correcta definiciôn de los 
tumores germinales no germinomas, pues existe una gran confusiôn 
en la literatura, que ha hecho que se designen con términos 
diferentes lo que algunos autores consideran un mismo tumor. 
Valga de ejemplo, cômo en el conocido atlas de tumores del Sistema 
Nervioso, de RUBINSTEIN (1972), se consideran sinônimos el 
carcinoma embrionario, el tumor del seno endodermal y el 
teratocarcinom a.
Tal vez esta confusiôn, que es aceptablemente solventada en el 
grupo de tumores germinales de la clasificaciôn de DE GIROLAMI, de 
1977, obedezca a la frecuente apariciôn de tumores germinales 
mixtos, con histologfa compleja, que hace dificil muchas veces un 
correcto diagnôstico morfolôgico.
A favor de ello estaria nuestra propia experiencia en el estudio 
histolôgico del caso 8 de nuestra serie, correspondiente a un tumor 
etiquetado como carcinoma embrionario, que en una primera 
extirpaciôn habfa mostrado las caracteristicas de un teratoma bien 
diferenciado y en el que, ademâs, al examinar retrospectivamente el 
material incluido en parafina, pudimos detectar, con la técnica PAP, 
grupos celulares con positividad a la HGC y a la AFP.
Un problema similar se nos ha planteado a la hora de una correcta 
clasificaciôn del caso 5, etiquetado en nuestra serie como quiste 
epidermoide en base a los hallazgos de autopsia, pero que 
obviamente habfa presentado una marcada elevaciôn de AFP en 
LCR, lo que debe interpretarse como indice de que, al menos parte 
de dicho tumor, contenfa células de tumor del seno endodermal. Es 
lôgico interpretar, en dicho caso, que los tratamientos utilizados 
(quimioterapia y radioterapia) hicieron desaparecer la mayor parte 
del tumor, quedando tan solo un ârea de quiste epidermoide, 
probablemente componente de un tumor germinal mixto, que fue la 
ùnica detectada en el estudio necrôpsico.
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Es posible que en un futuro, la clasificaciôn de los tumores 
germinales deba ser hecha en base a su posible secreciôn, mâs que a 
su aspecto morfolôgico, en una forma similar a como se ha llegado a 
la clasificaciôn actual de los adenomas hipofisarios, pero mientras no 
dispongam os rutinariam ente de técnicas para la detecciôn 
bioqufmica o histolôgica de nuevos marcadores, especificos y fiables 
de cada tipo tumoral, debemos mantener un criterio morfolôgico 
para su individualizaciôn, al objeto de poder establecer, en cada 
caso, las pautas ôptimas de tratamiento.
Otro problema, que merece ser discutido, surge cuando tratamos de 
establecer una relaciôn entre la histologfa y el pronôstico de los 
tumores del parénquima pineal.
Es obvio que parece claramente establecida la malignidad biolôgica 
de los pinealoblastomas, tumores que hoy podrfamos incluir dentro 
del concepto de tumores neuroectodérmicos primitivos, a pesar de 
que algunos casos, como hemos comprobado en nuestra serie, 
se dan en el adulto.
Sin embargo, existen importantes controversias a la hora de 
establecer un pronôstico biolôgico en el caso de los pineocitomas, tal 
como se desprende de los recientes trabajos de D'ANDREA y COLS 
(1987) y de DISCLAFANI y COLS, 1989).
Para HERRICK y RUBINSTEIN (1979), no parece haber diferencias 
significativas cuando se analiza el pronôstico de pineocitomas y de 
pinealoblastomas, y NEUWELT, en 1984, incluye los pineocitomas 
dentro de los tumores malignos.
A pesar de este concepto, se han recogido observaciones en la 
literatura de pineocitomas con larga supervivencia, y por, ejemplo, 
en la serie de LAPRAS (1984), se considéra que los pineocitomas son 
tumores en los que la cirugfa radical puede obtener una curaciôn 
definitiva.
Nuestros resultados, en la présente serie, también apoyan la 
benignidad de estos tumores, ya que hemos obtenido la curaciôn de
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todos los casos, al menos tras 3 ahos de seguimiento, después de 
cirugfa sin radioterapia, existiendo ademâs un caso que se
encontraba bien después de 7 ahos de la cirugfa, habiéndose 
perdido su evoluciôn posterior, por cambio de domicilio del
paciente.
Una explicaciôn a esta variabilidad biolôgica de los pineocitomas 
puede estar en el concepto de HERRICK y RUBINSTEIN (1979), 
recientemente confirmado por este ultimo, en el Suplemento a su 
Atlas de Tumores del Sistema Nervioso (RUBINSTEIN, 1982), segûn 
el cual la diferenciaciôn neuronal, o neuronal y astrocitaria, en los 
pineocitomas, podrfa indicar un comportamiento benigno.
Esta podrfa ser una explicaciôn vâlida para el buen pronôstico de
nuestros pineocitomas, ya que todos ellos presentaron signos de 
diferenciaciôn neuronal, en base a los datos de RUBINSTEIN (1982), 
de la presencia de las rosetas pineocitomatosas, descritas por BORIT 
(1980), y en base a la demostraciôn de vesfculas granulares en las 
células del tumor, en nuestro material de microscopfa electrônica.
No obstante, creemos que existe una discordancia entre los hallazgos 
de microscopfa electrônica (citoplasmas y prolongaciones celulares 
con vesfculas de contenido denso) y la presencia o no de rosetas 
pineocitomatosas, ya que, al menos en uno de nuestros casos se 
pudieron identificar numerosas vesfculas electrodensas en material 
de microscopfa electrônica y, sin embargo, eran escasas las rosetas 
pineocitomatosas, siendo mâs abundantes las rosetas de Homer- 
Wright, mâs propias de los pinealoblastomas.
Por otra parte, se ha descrito en 1982 por TROJANOWSKI y COLS., 
una variante papilar de pineocitoma, variante a la que se ha 
atribuido un pronôstico de extrema malignidad, y de la que solo 
conocemos otras dos descripciones en la literatura, ambas incluidas 
en la serie de pineocitomas de D ANDREA y COLS, de 1987.
R ecientem ente hemos tenido oportunidad de estudiar un 
pineocitoma papilar, no incluido en la serie objeto de este trabajo, y 
en el que coexistfa la estructura papilar con signos histolôgicos de
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diferenciaciôn neuronal. Este paciente, tratado con cirugfa radical y 
sin radioterapia, se encuentra asintomâtico 1 aho después de la 
intervenciôn, lo que sugiere ya un pronôstico totalmente diferente 
al de extraordinaria malignidad supuesto por TROJANOWSKI y COLS, 
para esta subvariante de pineocitomas.
Por otra parte, en la experiencia de RUBINSTEIN (1982), la 
diferenciaciôn neuronal se da en pineocitomas del adulto, lo que no 
estâ de acuerdo con los datos de edad obtenidos al menos en très de 
los casos de nuestra serie.
Como resultado de todas estas consideraciones, es posible que los 
signos de diferenciaciôn neuronal en pineocitomas indiquen un 
pronôstico diferente al de aquellos casos en que esta diferenciaciôn 
no existe, pero es obvio que a veces esta diferenciaciôn es dificil de 
establecer y, a falta de una confirmaciôn de estos datos en series 
numerosas, de dificil obtenciôn, en el momento actual hemos de 
admitir la gran variabilidad en el pronôstico de estos tumores, su 
posible benignidad a pesar de la infiltraciôn de estructuras 
adyacentes, como se demostrô en nuestros casos, y por consiguiente, 
la validez de prescindir de la radioterapia cuando se ha logrado su 
extirpaciôn quirùrgica radical.
La caracterizaciôn inmunohistoqufmica llevada a cabo en nuestros 
pineocitomas nos ha permitido contar con un patrôn, mâs o menos 
tfpico, consistente en positividad de la prâctica totalidad de las 
células tumorales a la ENS, y en grupos aislados, a la S-100. Esta 
caracterizaciôn, que previamente no ha sido realizada, nos per mi te 
contar con un arma de diagnôstico diferencial ante tumores de la 
regiôn pineal de dificil clasificaciôn o incluso ante material obtenido 
tras la biopsia de una diseminaciôn tumoral en el neuroeje.
En nuestro reciente estudio de un pineocitoma papilar, el patrôn de 
inmunohistoquimia ha sido similar al del resto de nuestros casos y 
nos ha permitido su perfecta caracterizaciôn, a pesar de la 
posibilidad de que pudiera tratarse de cualquier otro tumor con
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estructura papilar, como podrfa ser un papiloma de plexos, un 
ependimoma o incluso una metastasis.
Estimamos ademâs que la caracterizaciôn inmunohistoqufmica de los 
pineocitomas que hemos realizado, permite confirmar la hipôtesis 
de que es la célula del parénquim a pineal, de origen 
neuroectodérmico, la que es origen del tumor, y en base a ello, 
hemos incluido estas neoplasias dentro de nuestro grupo de tumores 
de origen neuroectodérmico.
Por otra parte, la bûsqueda de una expresiôn fenotfpica de ENS y de 
proteina S-100 en las células tumorales, ha sido realizada también 
en los germinomas de nuestra serie, sin encontrar ningùn tipo de 
positividad.
Creemos que estos datos son un importante argumente en contra del 
concepto de ZÜLCH, de MATSUTANI y de SANO, anteriormente 
sehalado, de la existencia de tumores, con aspecto de germinomas, 
cuya célula tumoral tiene como origen la célula parenquimatosa 
pineal. Teniendo en cuenta que estos autores admiten que un 70 % 
de los supuestos germinomas de la regiôn posterior del III 
ventrfculo, serfan en realidad de origen parenquimatoso pineal, 
serfa lôgico esperar que, al menos alguno de los germinomas de 
nuestra serie mostraran un patrôn inmunohistoqufmico congruente 
con dicha consideraciôn.
En cuanto a la caracterizaciôn inmunohistoqufmica de las células 
linfoides présentés en nuestros germinomas, nos ha permitido 
confirmar los hallazgos previos de un elevado porcentaje de 
linfocitos T en el estroma de estos tumores.
La investigaciôn de los porcentajes relativos de linfocitos T y de 
linfocitos B, y el estudio de los diferentes subtipos en los linfocitos T, 
nos ha mostrado resultados coïncidentes con los recientemente 
aportados por PAINE y COLS. (1986) y por SAITO y COLS. (1988), 
habiendo sido sehalado, por estos autores, que los germinomas 
primarios intracraneales presentan peculiaridades, en el patrôn de 
respuesta inmunolôgica del huesped, que les hace diferentes a otros
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tumores cerebrales, y que se traducen, fundamentalmente, por el
elevado numéro de linfocitos B en su estroma tumoral.
Ante estos datos, nos planteamos en estos tumores el estudio 
especifico de los linfocitos con expresiôn fenotfpica IOT-10, al objeto 
de valorar en ellos el numéro y distribuciôn de las células NK 
(generalm ente relacionadas con los mecanismos de defensa 
inmunolôgica espontanea frente a tumores).
Nuestros resultados muestran que las células NK (IOT-10 +) 
representan en estos tumores menos del 1 % del total de los
linfocitos del estroma, y que se localizan car ac terf s tic amente entre 
las células tumorales.
Dicho patrôn de distribuciôn es anâlogo al que previamente hemos 
demostrado para los glioblastomas (VAQUERO y COLS, 1989), lo que 
sugiere unas anâlogas peculiaridades de respuesta inmunolôgica 
entre germinomas y gliomas malignos cerebrales.
Por otra parte, la observaciôn de que el numéro de células NK en 
nuestros germinomas no guarda relaciôn con el mayor o menor 
grado de infiltraciôn linfocitaria, sugiere que existen otros factores,
distintos al simple numéro de linfocitos del estroma, que influyen
en la inmunobiologia de los germinomas primarios intracraneales, y 
que requieren una mayor investigaciôn en el futuro.
V.3. FRECUENCIA RELATIVA DE LOS DIFERENTES TUMORES 
DE LA REGION PINEAL.
Creemos oportuno, en este apartado, hacer algunas consideraciones 
acerca de la frecuencia de los diferentes tumores de la regiôn pineal, 
contrastando los datos de nuestra serie con los recogidos de la
litera tu ra .
En base a nuestros datos, hemos encontrado un 48 % de tumores 
germinales (germinomas 34 %, carcinoma em brionario 2 %,
coriocarcinoma 2 %, tumor del seno endodermal 4 %, teratoma 2 %,
teratoides 2 % y  teratocarcinoma 2 %), los tumores de origen
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neuroectodérmico fueron el 24 % (tumores del parénquima pineal 
14 %, y gliomas, 10 %) y los tumores de origen mesodérmico 
(meningiomas) fueron el 4 % de la serie.
Nuestra serie adolece del defecto que tienen la mayorfa de las series 
de la literatura, y es que no todos los tumores de tipo germinal, y 
particularmente los germinomas, tienen confirmaciôn histolôgica.
Nuestra cifra de germinomas (34 % del total de la serie y casi el 75 
% de los tumores germinales) es similar a la que muestran otras 
series, como la de DE GIROLAMI y SCHMIDEK (1973), que da para 
estos tumores un 32.25 % de los procesos expansivos de la regiôn 
pineal, la de VENTUREYRA (1981), con un 30 %, la de SUNG y COLS 
(1978) con un 33 %, la de NEUWELT y COLS (1979) con un 37.5 %, o 
la de ONOYAMA y COLS (1979) con un 31.25 %.
Parece diferir sin embargo esta proporciôn de la que se recoge en 
otras series como la de ZIMMERMAN y COLS (1980), con un 19 %, la 
de STEIN y COLS (1972), con un 15.7 %, la de UEKI y TANAKA
(1980) con un 59 %, la de SANO y MATSUTANI (1981) con un 54.7 
%, la de CHANG y COLS (1981) con un 67.67 %, la de HANDA y 
YAMASHITA (1981) con un 61.19 %, la de MAIER y DEJONG (1967) 
con un 75 %, la de SUZUKI e IWABUCHI (1965) con un 88.23 %, o la 
de JENKIN y COLS (1978), que dan un 57.8 %.
En cualquier caso, podemos concluir que la incidencia de 
germinomas, en nuestro entorno geogrâfico, es similar a la de otras 
series occidentales y dista mucho de la mayor proporciôn que se 
recoge de estas neoplasias en las series orientales.
La frecuencia de coriocarcinomas en nuestra serie fue del 2 % de los 
procesos expansivos de la regiôn pineal, cifra que considérâmes 
anâloga a la de la mayor parte de las series.
Estos tumores son extraordinariamente infrecuentes, y suelen estar 
ausentes en casi todas las series. En aquellas en las que estân 
présentes y que hemos revisado, el carcinoma embrionario oscilaba 
entre el 1 % y el 3.27 % (1.1 % para UEKI y TANAKA, 1980; 1.8 %
I l l
para SANO y MATSUTANI, 1981; 3.27 % para GAMINS y 
SCHLESINGER, 1978). Existen excepciones, como la serie de 
ZIMMERMAN y COLS (1980), en la que el carcinoma embrionario 
alcanza el 15.3 % de los tumores de la region pineal.
En nuestra serie, el tumor del seno endodermal, catalogado como tal 
en base a la determinaciôn de marcadores (AFP) représenté el 4 % 
de los procesos expansivos, porcentaje superior al que se muestra 
en otras series. Es posible que si hubieramos contado con un estudio 
histolôgico de nuestros 2 casos, éstos hubieran sido clasificados 
como tumores germinales mixtos y no como tumores puros del seno 
endoderm al.
La frecuencia de teratomas en nuestra serie fue del 2 %, siendo este 
porcentaje inferior al que muestran, como promedio, otras series de 
la literatura. En ellas hemos encontrado una frecuencia de teratomas 
que oscila entre el 0 % de JAMIESON (1971) o de LAZAR y CLARK 
(1974), y el 37.5 % de LIN y COLS (1978), pasando por el 3.3 % de 
NEUWELT (1984), el 4.6 % de ZIMMERMAN y COLS (1980), el 5.2 % 
de WOOD y COLS (1981), el 25 % de SUNG y COLS (1978) y el 32.5 % 
de ARAKI y MATSUMOTO (1969). Es posible que esta aparente 
discrepancia obedezca a la clasificaciôn como teratomas, en algunas 
series, de teratoides, ya que a estas lesiones no se les ha reconocido 
un encuadre anatom opato lôg ico  in d iv id u a lizad o  en las 
clasificaciones utilizadas, y ademâs, al hecho de que una de estas 
clasificaciones mâs utilizadas, como es la de RUSSELL y RUBINSTEIN 
de 1971, encuadraba los germinomas, los teratomas y los teratoides, 
dentro de un gran grupo, bajo el epigrafe comûn de teratomas.
El teratocarcinoma de nuestra serie représenta el 2 % de los 
procesos expansivos de la regiôn pineal. En la ûnica serie en la que 
este tumor aparece bien definido, representaba el 4.5 %.
Los tumores del parénquima pineal representaron en nuestra serie 
el 14 % de los procesos expansivos de la regiôn (8 % el pineocitoma 
y 6 % el pinealoblastoma).
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En las distintas series de la literatura, los pineocitomas representan 
un porcentaje variable entre el 0 % de SANO (1976), STEIN (1971), 
JENKIN y COLS (1978), etc., y el 25 % de la serie de WOOD y COLS
(1981), pasando por el 8.8 % de DONAT y COLS (1978), y el 16.6 % 
de MAIER y DEJONG (1967) y de JAMIESON (1971).
En cuanto a los pinealoblastomas, también el porcentaje de la 
literatura es muy variable y asi, hemos recogido, como mâs 
significativas, las series de CHANG y COLS (1981), POPPEN y 
MARINO (1968) y de ONOYAMA y COLS (1979), con ningùn 
pinealoblastoma; la serie de SANO y MATSUTANI (1981), con un 6 
%, las de JENKIN y COLS (1978) y HANDA y YAMASHITA (1981) con 
un 5.2 %, la de ARAKI y MATSUMOTO (1969) con un 6.6 %, la de 
NEUWELT y COLS (1979), con un 25 %, la de CHAPMAN y LINGGOOD 
(1980), con un 27.7 %, la de DONAT y COLS (1978), con un 20.5 %, y 
la de UEKI y TANAKA (1980), con un 22 %.
En cuanto a los gliomas, estos representaron en nuestra serie el 10 % 
de los procesos expansivos de la regiôn pineal. No existen en la 
literatura datos acerca de la frecuencia de los glioblastomas en la 
regiôn pineal. Sin embargo, si existen datos para el caso de los 
astrocitomas, cuya frecuencia varia ampliamente en las series que 
hemos revisado, desde un 0 % (KOIDE y COLS, 1980; DONAT y COLS, 
1978, etc.) hasta un 45.9 % para CAMINS y SCHLESINGER (1978), 
pasando por menos del 9 % (JOOMA y KENDALL (1983), 10 % 
(VENTUREYRA, 1981), 11.3 % (SANO y MATSUTANI, 1981), 11.7 % 
(POPPEN y MARINO, 1968), 31.25 % (ONOYAMA y COLS, 1979), etc.
En nuestra serie no hemos recogido ningùn caso de ependimoma, 
tampoco présente en la serie de OBRADOR y COLS (1976), pero si en 
otras series, alcanzando en algunas un porcentaje tan alto como el 
20 % de los tumores de la zona (LAZAR y CLARK, 1974).
La presencia de meningiomas entre nuestros casos no fue muy alta 
(4 % de la totalidad de la serie), siendo comparable al 6.6 % de la 
serie de NEUWELT (1984). En cualquier caso, la relativa rareza de 
los meningiomas de esta localizaciôn se desprende del hecho de que
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tan solo pudieron ser recogidos 35 casos de la literatura, en la 
revision efectuada por PIATT y CAMPBELL en 1983.
La frecuencia de parasitosis (cisticercosis) fue del 2 % en nuestra 
serie, anâloga a la que recoge NEUWELT en 1984 (3.3 %).
En 3 casos (6 % de la serie) encontramos un quiste aracnoideo de la 
cisterna cuadrigémina, frecuencia muy superior a la de otras series 
de la literatura, lo que creemos es debido al hecho de que 
generalmente los quistes aracnoideos de esta zona son considerados 
quistes aracnoideos de la fosa posterior (LITTLE y COLS., 1973; 
VAQUERO y COLS, 1981) o bien al hecho de que pueden quedar 
enmascarados dentro de un grupo genérico de "lesiones quisticas", 
como ocurre en la serie de OBRADOR y COLS (1976).
En nuestra serie encontramos 2 casos de quiste glial sintomâtico de 
la glândula pineal, patologia que représenta el 4 % de los procesos 
expansivos de la region.
Aunque la presencia de quistes degenerativos gliales se recoge con 
frecuencia en la literatura (HALDEMAN, 1927; RINGERTZ y COLS, 
1954; JAMIESON, 1971), su crecimiento hasta un tamaho lo 
suficientemente grande como para producir sfntomas anâlogos a los 
de cualquier otro tumor, es excepcional (COOPER, 1932; SCHMIDEK, 
1977; SEVITT y SCHORSTEIN, 1947). Nuestros 2 casos han sido 
publicados recientem ente por VAQUERO y COLS (1988), e 
interpretados como lesiones anâlogas, desde el punto de vista 
fisiopatogénico, a los quistes gliales paraventriculares.
En el 8 % de nuestra serie encontramos hamartomas vasculares, que 
estaban representados por una malformaciôn arteriovenosa y por 
très casos, dos de ellos histolôgicamente confirmados, de angioma 
cavernoso. No poseemos, en cambio, ningùn caso de malformaciôn 
de la vena de Galeno, entidad bien definida en la literatura.
En cuanto a los angiomas cavernosos, su presencia en la regiôn 
pineal ha sido ocasionalmente descrita en los ùltimos ahos 
(HUBSCHMANN y COLS, 1976; VAQUERO y COLS, 1981; FUKUI y
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COLS, 1983) y viene a confirmar la mayor facilidad actual para 
d iag n o stica r es tas le s io n es , an te rio rm en te  consideradas 
"malformaciones vasculares crfpticas" y prâcticamente ausentes de 
las estadisticas neuroquirùrgicas hasta la apariciôn de la TAC 
(VAQUERO y COLS, 1983, 1987).
Tenemos en la serie un caso de metastasis de un carcinoma 
epidermoide, que représenta el 4 % de los procesos expansivos de la 
regiôn pineal, porcentaje similar al 3.3 % recogido por NEUWELT
(1984) en su serie.
La presencia de metastasis en la regiôn pineal es muy infrecuente, 
como ya hemos sehalado con anterioridad, habiendo sido revisada 
esta entidad muy recientemente por WEBER y COLS (1989) al 
aportar un nuevo caso a la literatura.
En cualquier caso, creemos que la frecuencia, para cada una de las 
distintas lesiones, encontrada en nuestra serie, tiene una validez 
real, por cuanto que se trata de una recopilaciôn de procesos 
expansivos de la regiôn pineal, constituyendo un numéro 
significativo de casos, superior al de la mayorfa de las series 
previamente publicadas, y donde ademâs no se han recogido los 
llamados pinealomas ectôpicos (germinomas supraselares) u otros 
germinomas extrapineales, que estimamos alteran numerosas 
casufsticas.
Por otra parte, nos hemos esforzado por encontrar y utilizar una 
clasificaciôn anatomopatolôgica capaz de invidualizar los diferentes 
tipos y posibilidades de tumores de origen germinal, lo que nos ha 
permitido conocer con exactitud la frecuencia relativa de cada uno 
de ellos, en comparaciôn con la totalidad de la serie.
Por ultimo, no hemos querido excluir de nuestra serie las lesiones 
tratadas solo con radioterapia, lo que hace, a nuestro juicio, que en 
otras series, el numéro de tumores de origen parenquimatoso, glial o 
de estructuras adyacentes no se corresponda con la realidad 
(AXELROD, 1977).
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Somos conscientes, sin embargo de que nuestra serie adolece del 
defecto de la falta de constataciôn anatomopatolôgica de algunos de 
los tumores que hemos catalogado como germinomas, si bien 
creemos, como consecuencia de los hallazgos recogidos y analizados 
en el présente trabajo, que la suma de datos clmicos y de 
diagnôstico por imagen, nos permiten hoy dia establecer la exacta 
naturaleza de estos tumores, sin necesidad de su examen histolôgico.
V.4. DATOS CLINICOS DE LOS DIFERENTES PROCESOS 
EXPANSIVOS DE LA REGION PINEAL.
V.4.a. EDAD
En nuestra serie, el paciente mâs joven tenia aho y medio, y el 
mayor, 64 ahos, siendo la edad media de la serie, de 23 ahos. El 14 
% estaban en la primera década, 38 % en la segunda, 20 % en la 
tercera, 12 % en la cuarta, 6 % en la quinta, 4 % en la sexta, y 6 % en 
la séptima, en el momento del diagnôstico. Asi pues, casi la tercera 
parte de nuestros pacientes (72 %) se encontraban en las 3 primeras 
décadas de la vida.
Estas cifras estân de acuerdo con la mayorfa de las obtenidas en 
nuestra revisiôn de la literatura, donde existen variaciones, en 
cuanto al porcentaje de pacientes que estân en las primeras 3 
décadas de la vida, que oscilan entre el 66.5 % de POPPEN y 
MARINO (1968), y el 100 % de la serie de CHANG y COLS (1981).
Nuestra edad media de 23 ahos, para estos tumores, es similar al
23.8 % de POPPEN y MARINO (1968), al 21.4 % de RINGERTZ y COLS 
(1954), y difiere de la edad media, dada por UEKI y TANAKA
(1980), que es de 14 ahos.
Los g e rm in o m as  son tumores que aparecen en la adolescencia y en 
adultos jôvenes. En la serie de DE GIROLAMI y SCHMIDEK (1973), 
habia 10 germinomas, de los cuales el 50 % eran menores de 20 
ahos al ser diagnosticados. El 14 % se encontraban en la 3* década, y 
el 7 % en la 4*.
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En la serie de JENKIN y COLS (1978) los pacientes estaban entre los 
10 y 25 ahos, y solo uno de ellos era menor de 10 ahos.
WAGA y COLS (1979) sehalan que la mayorfa de sus pacientes con 
germinoma estân incluidos en la 2* década de la vida.
En la serie de KOIDE y COLS (1980), 41 de sus 43 germinomas 
(95.34 %), estaban en edades comprendidas entre los 5 y 29 ahos. 
En la serie publicada por ABAY y CÔLS, el mismo aho, se observa 
que mâs de la mitad de los germinomas tenfan menos de 20 ahos de 
edad.
En la serie de SANO y MATSUTANI (1981), el 36.2 % de los 
germinomas eran menores de 15 ahos, y en la de JOOMA y KENDALL
(1983), con 15 casos, la edad media fue de 16 ahos.
Anâlogos datos aportan JENNINGS y COLS., en 1985, quienes sehalan,
en una serie que incluye germinomas de otras localizaciones 
intracraneales, que el 68 % de los tumores germinales se
diagnostican entre los 10 y 21 ahos y que tan solo el 11 % de los
germinomas se diagnostican en la 1* década de la vida.
En nuestra serie, la edad media de los germinomas fue de 15.64 
ahos, con un 5.8 % en la 1® década, 70.5 % en la 2® década y 23.5 % 
en la 3® década (grâfica n° 5), datos que coinciden con lo observado 
en las restantes series de la literatura.
Para explicar la apariciôn de los germinomas en un rango de edad 
muy limitado (adultos jôvenes), creemos atractiva la hipôtesis de
una influencia hormonal, considerando como posible una relaciôn 
entre el desarrollo de estas lesiones y la mayor exposiciôn a las 
gonadotropinas en este periodo de la vida.
Por otra parte, es indudable que, al menos en el Japôn, el notable
aumento de tumores germinales gonadales, entre menores de 30
ahos, desde la 2® guerra mundial, hace dirigir la atenciôn sobre 
factores ambientales y genéticos.
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En cuanto a los tum ores germ inales, no germ inom as, parece 
deducirse de la literatura que afectan a sujetos algo mâs jôvenes 
que en el caso de los germinomas, siendo diagnosticados el 25 % de 
ellos, aproximadamente, entre el nacimiento y los 9 ahos de edad 
(JENNINGS, 1985). Casi el 82 % de los casos de TAKAKURA (1984) 
eran menores de 15 ahos.
En nuestra revisiôn de la literatura hemos podido recoger 15 
carc inom as em b rio n ario s , con una edad media de 14 ahos. El 40 
% se encontraban en la 1® década, 53 % en la 2®, y el 6 % en la 3®.
Igualmente, hemos podido revisar 53 casos de c o r io c a rc in o m a , 
con una edad media alrededor de los 13 ahos. El 34 % estaban en la 
1® década, el 58 % en la 2®, 4 % en la 3® y 4 % en la 4®.
En los 26 casos recogidos de la literatura de tum ores del seno 
e n d o d e rm a l,  la edad media de los pacientes fue de 13.4 ahos. El
14.8 % se encontraban en la 1® década, el 81.4 % en la 2® y el 3.7 % 
en la 3®.
Con estos datos, recogidos de una amplia revisiôn de la literatura, 
podemos establecer que la edad media de los tumores germinales 
no germinomas, es de 13.47 ahos, discretamente inferior a la de los 
germinomas, que es de 15.64 ahos.
Parece évidente que la mayorfa de los pacientes estân en las dos 
primeras décadas de la vida (el 93.3 % de los casos descritos de 
carcinoma embrionario, el 92.36 % de los coriocarcinomas y el 96.28 
% de los tumores del seno endodermal), con un pico de mayor 
incidencia en la 2® década, que es especialmente llamativo para los 
tumores del seno endodermal (81.48 % de los casos).
Teniendo en cuenta el pequeho numéro de casos de estos tumores 
que aportamos en nuestra serie, no creemos poseer experiencia 
personal para la discusiôn de estos datos, por otra parte 
incuestionables. Solo podemos sehalar que, en nuestros tumores 
germinales no germinomatosos, los pacientes de mâs edad fueron
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interpretados como tumores del seno endodermal y el mâs joven, 
como coriocarcinoma.
En la grâfica 26 se muestran los porcentajes de cada tipo de tumor 
germinal en las diferentes décadas de la vida, tal como se desprende 
de la revision bibliogrâfica realizada, y en la grâfica 27, los datos de 
nuestra serie.
EDAD EN TUMORES GERMINALES.
100 -I (Revisiôn de la literatura)
ü  40
GERMINOMAS 
CA. EMBRIONARIO
A  CORIOCARCINOMA
TUMOR 8. ENDODERMAL
1* DECADA 2» DECADA 3* DECADA 4« DECADA
GRAFICA 26.
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En cuanto a los te ra to m a s  y te ra to c a rc in o m a s , la revision 
bibliogrâfica de su edad, asi como de otros datos clmicos, se hace 
dificil por el hecho de que suelen estar incluidos, en las distintas 
series, entre los tumores germinales no germinomatosos, sin una 
clara diferenciaciôn.
Segûn SCHEITAUER (1984), los teratomas y teratocarcinomas son 
tumores propios de la 1* década de la vida, y en la extensa revisiôn 
de JENNINGS y COLS (1985), de 389 tumores germinales, se incluyen 
70 teratomas intracraneales, de los cuales la inmensa mayorfa 
tienen menos de 20 ahos.
De los 6 casos de teratoma y teratoma maligno recogidos por JOOMA 
y KENDALL (1983), el 50 % estaban en la 1® década y el 50 % en la 
2 \  sin claras diferencias de edad para los benignos o malignos.
El 66 % de los teratomas recogidos por SANO (1976) y el 64 % de los 
casos de ARAKI y MATSUMOTO (1969), eran menores de 15 ahos y 
todos los casos de DE GIROLAMI y SCHMIDEK (1973) eran menores 
de 13 ahos.
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En la serie de TAKAKURA (1984) el 32.25 % de los teratomas, 
malignos y benignos, estaban en la 1* década, 58 % estaban en la 2* 
y un 6.45 % en la 3*.
Estos grupos de edad son aceptados por HERRICK (1984) quien 
senala que los teratomas y teratocarcinomas de la region pineal se 
dan preferentemente en las dos primeras décadas de la vida, con un 
pico hacia la 2®, y esta opiniôn también es compartida, en diversas 
publicaciones, por neuropatôlogos como RUSSELL, ZÜLCH y 
RUBINSTEIN.
Nuestra revisiôn de la literatura ha permitido recoger 78 casos de 
estos tipos de tumor germinal, obteniendo, tras su anâlisis, una edad 
media de 13.61 ahos. El 43.5 % de los pacientes se encontraban en la 
1- década, 48.7 % en la 2®, 1.28 % en la 3®, 2.5 % en la 4® década, 
2.5 %, en la 5®, y 1.28 % en la 6® década.
Como resultado de esta revisiôn, podemos considerar que el 92.2 % 
de los pacientes con teratomas, benignos o malignos, estân incluidos 
en las dos primeras décadas de la vida, si bien podemos apreciar 
que, ocasionalmente, la edad de apariciôn de sintomatologia puede 
tener lugar en la edad adulta, lo que sehala la posibilidad de un 
curso clmico de lenta evoluciôn, como corresponde a la benignidad 
histolôgica de algunos casos.
En base a nuestra experiencia personal, poco podemos aportar 
acerca de estos tumores, por cuanto tan solo tenemos un paciente 
con un teratoma y otro con un teratocarcinoma. En cualquier caso, 
nuestros enfermos se hallan dentro del grupo de edad admitido 
como mâs probable para estas lesiones.
En cuanto a los tu m o res  del p a ré n q u im a  p in ea l, nuestra 
revisiôn bibliogrâfica ha permitido recoger 49 pineocitomas y 76 
pinealoblastomas de la literatura, cuya edad de apariciôn de 
sfntomas estâ bien documentada.
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En los p in e o c ito m a s , la edad media de los casos revisados fue de 
38.21 ahos, y su distribuciôn por décadas se muestra en la grâfica 
28.
2 0  "1
EDAD APARICION PINEOCITOMAS 
(49 casos de la literatura)
eo
DECADA
GRAFICA 28
En 1984, MOSER y BACKLUND recogen 5 casos, entre 12 y 68 ahos 
de edad, con una media de 31 ahos.
Para HERRICK (1984), los pineocitomas tendrian un pico de mayor 
incidencia alrededor de la 3* década de la vida, mientras que para
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RUBINSTEIN (1982) son tumores que pueden aparecer en cualquier 
edad.
De hecho, cuando se analiza un cierto numéro de casos, se observa 
que la distribuciôn es mâs o menos uniforme, con un pico en la 6® 
década (grâfica 28).
En nuestra serie, la edad media fue de 22.5 ahos, encontrândose el 
75 % de nuestros casos en la 2® década y el 25 % en la 5® década.
En el caso de los pinealoblastom as, estos tumores suelen darse en 
sujetos jôvenes. Segûn RUBINSTEIN (1982), se presentan en la 1® o 
2® décadas de la vida y HERRICK (1984) sehala que tienen su mayor 
incidencia en la 1® década. Para SCHEITAUER (1984) la edad mâs 
frecuente serian las très primeras décadas, lo que concuerda con los 
datos de DE GIROLAMI y SCHMIDEK (1973), JOOMA y KENDALL
(1983), etc.
A pesar de estas apreciaciones, es obvio que también pueden 
aparecer en adultos, y en la serie de 6 pacientes de SANO (1976), 
solo uno era menor de 15 ahos.
En la serie de MOSER y BACKLUND (1984), con 5 casos, la edad varié 
entre 1 y 64 ahos, con una media de 18.
Hemos revisado 76 casos de diversas series de la literatura, 
encontrando una edad media de 15.34 ahos. Aunque la mayor parte 
de los casos (60 %) se encontraban en la 1® década, algunos 
pacientes perteneci'an a la 5® o 6® décadas, como se muestra en la 
grâfica 29.
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En nuestra serie tenemos 3 pinealoblastomas, con edades de 1.5, 6 y 
48 ahos, respectivamente, en el momento del diagnôstico, siendo 
estos datos concordantes con los recogidos de la literatura.
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En lo que respecta a los a s tro c ito m a s  de la région pineal, hemos 
podido recoger 34 casos bien documentados de la literatura, con 
una edad media de 24.8 anos.
Su distribuciôn por décadas se muestra en la grâfica 30.
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De esta revision se deduce que el 53 % de los pacientes con un 
astrocitoma de la region pineal son menores de 20 anos, datos que 
concuerdan con descripciones aisladas, en series donde no se 
especifican claramente las edades de comienzo de sintomatologia.
Asi, SANG (1976) recoge 20 casos, de los cuales 7 eran menores de 
15 anos y 13 mayores de esta edad.
En 1984, MOSER y BACKLUND publican una serie de 27 gliomas de 
la region pineal, de los cuales 19 eran astrocitomas benignos, con 
edades entre 1 y 64 anos y una edad media de 19. Otros 5 pacientes 
teman un astrocitoma maligno, con edades entre 3 y 70 anos y una
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media de 24 anos. Los restantes casos correspondian a 
ependimomas y tenian una edad media de 34 anos, con edades 
extremas de 7 y 64 anos.
Puede estimarse que la edad media de los astrocitomas de la region 
pineal es similar a la edad media de los astrocitomas de tâlamo y 
tronco, que se dan frecuentemente en ninos y adultos jôvenes, 
especialmente en formas de baja malignidad, mientras que las 
formas mas anaplâsicas son mâs propias del adulto.
Nuestros casos con astrocitomas de la region pineal teman 3, 6 y 21 
anos, correspondiendo la forma mâs benigna, histologicamente, al 
paciente mâs joven.
En cuanto a los g l io b la s to m a s ,  nuestros 2 pacientes con este 
diagnostico tenian 50 y 63 anos de edad, respectivamente.
Estas edades son superiores a las de los casos descritos por 
EDWARDS y COLS (1988), y por NORBUT y MENDELOW (1981), que 
tenian 12 y 36 anos, respectivam ente. Sin embargo, son 
concordantes con el caso de FRANK y COLS (1985), que ténia 52 
anos.
A pesar de los pocos casos descritos de glioblastoma de la region 
pineal, parece deducirse de ellos y de nuestra propi a experiencia, 
que la edad es similar a la que presentan los glioblastomas de otras 
localizaciones intracraneales.
En lo que respecta a los m e n in g io m a s  de la region pineal, hemos 
revisado la edad de comienzo de sintomatologia en 44 casos de la 
literatura, siendo la edad media de 40 anos, algo menor que la 
media sehalada por Me CARTY y TAYLOR (1979) para todos los 
meningiomas intracraneales, pero mâs o menos coïncidente con la 
admitida por RUBINSTEIN (1972), de 45 anos, y con la de 44 anos, 
que sehalan CASTELLANO y RUGGIERO (1953), en su serie de 
meningiomas de la fosa posterior.
292
La distribuciôn por décadas de estos 44 casos se muestra en la 
grâfica 31.
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Los 2 meningiomas de nuestra serie tenian 36 y 60 anos. Tienen, 
por tanto, una edad media de 48 anos y se encuentran en el grupo 
de edad habituai para este tipo de tumores.
En cuanto a las m e tâ s t a s i s  de la region pineal, solo existen 
descripciones de casos aislados, por lo que résulta dificil obtener 
datos vâlidos.
Solo hemos podido recoger 9 casos de la literatura en los que se 
describe una metâstasis aislada sobre la regiôn pineal, con edades 
que variaban entre 20 y 62 anos y una edad media de 46 anos.
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Nuestros 2 casos correspondian a una metâstasis de un melanoma y 
a una metâstasis de un carcinoma epidermoide de pulmôn, y tenian 
30 y 64 anos de edad, respectivamente (media de 47 anos).
Entre los procesos expansivos no tumorales de la region pineal, 
hemos revisado la edad de apariciôn de sintomatologia en los 
quistes gliales, los quistes aracnoideos y los quistes parasitarios, 
como lesiones mâs significativas.
Los quistes gliales son relativamente frecuentes como hallazgo de 
autopsia (RUBINSTEIN, 1972), pero excepcionalmente alcanzan un 
tamano lo suficientemente grande como para dar sintomatologia, 
comportândose entonces como cualquier otro proceso expansivo.
Solo hemos podido recoger 13 casos de la literatura, con una edad 
media de alrededor de 40 anos. Nuestros 2 casos tenian 34 y 22 
anos respectivamente.
En cuanto a los quistes aracnoideos de la cistema cuadrigémina, 
hemos podido revisar 19 casos de la literatura en los que se hacia 
referenda a la edad, observando una edad media de alrededor de 
10 anos.
Curiosam ente, en nuestra serie, los pacientes con quistes 
aracnoideos de la region pineal, tenian una edad media superior (21 
anos), teniendo 31 anos el mayor de nuestros très casos.
Esta observaciôn confirma la experiencia de casi todos los autores, 
en el sentido de que, a pesar de que estas lesiones son mâs propias 
de la infancia y primeras décadas, pueden hacerse sintomâticas a 
cualquier edad (KNUDTZON, 1944; BRACKETT y RENGACHARY, 1982).
En lo que respecta a los quistes parasitarios, solo parece haber datos 
de algunas observaciones ocasionales de c is ticercosis  de la 
cisterna de la lâmina cuadrigémina, y al igual que en otras 
localizaciones intracraneales, no parece que exista predilecciôn por 
un determinado grupo de edades (ZÜLCH, 1986).
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Nuestro ùnico caso con una cisticercosis de la regiôn pineal tenia 43 
anos en el momento de iniciar la sintomatologia.
Por ultimo, en lo que respecta a los hamartomas vasculares, es bien 
conocido que las m a lfo rm a c io n es  a r te r io v e n o s a s  p u e d e n  
hacerse sintomâticas en cualquier época de la vida, y en cuanto a los 
c a v e r n o m a s ,  la experiencia obtenida con los casos de la serie, 
confirma los datos previamente establecidos por nuestro grupo, en 
el sentido de que la mayor parte de estas lesiones se hacen 
sintomâticas en la tercera década de la vida (VAQUERO y COLS, 
1983, 1987).
V.4.b. SEXO.
Como ya hemos sehalado en los resultados, el 74 % de nuestros casos 
eran varones.
En la literatura se recoge, por lo general, un predominio de varones, 
oscilando el porcentaje de estos entre un 50 % (NEUWELT y COLS, 
1979) y un 100 % (LAZAR y CLARK, 1974; NISHIYAMA y COLS, 
1966).
En nuestra revisiôn bibliogrâfica hemos analizado el predominio de 
uno u otro sexo en 26 series bien documentadas de tumores de la 
regiôn pineal, encontrando que, como promedio, el 75 % de los 
pacientes eran varones. La serie de LAZAR y CLARK (1974), en la 
que todos los casos eran hembras, puede considerarse una excepciôn 
anecdôtica.
En los g e r m in o m a s  de nuestra serie, el 88 % eran varones, 
porcentaje que coincide plenamente con el que hemos calculado tras 
analizar 13 series de la literatura.
Creemos de interés, sin embargo, la opiniôn de TAKAKURA (1984) 
en el sentido de que, por debajo de los 15 anos de edad, no hay 
diferencias apreciables de sexo, en los germinomas. A favor de esta
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opinion irîa el hecho de que las dos ninas de nuestra serie tenian 4 
y 11 anos (casos 13 y 43 respectivamente).
Respecto de los tum ores germ inales, no germ inom as, no hemos 
podido obtener datos concluyentes en nuestra revision bibliogrâfica, 
por la escasez de casos bien documentados e individualizados. En 
cualquier caso, los 7 pacientes de nuestra serie eran todos varones, 
y también eran varones todos los casos de la serie de TAKAKURA 
(1984).
De los 15 casos de ca rc in o m a  em b rio n a rio  que hemos podido 
recoger de la literatura, la relaciôn varon/hembra era de 14/1, lo 
que représenta un porcentaje de varones del 93.33 %.
De los 53 casos que hemos revisado de c o r io c a rc in o m a , 52 eran 
varones (98 %).
N uestra revision bibliogrâfica de 27 tu m o res  del seno 
e n d o d e rm a l, nos ha mostrado una relaciôn varôn/hembra de 19/8, 
lo que représenta un 70 % de varones.
En cuanto a los te r a to m a s ,  la mayoria de los autores sehalan un 
predominio en varones (RUBINSTEIN, 1972; RUSSELL y RUBINSTEIN, 
1977; TAKEUCHI y COLS, 1975; etc.).
En 1984, HERRICK puntualiza que en los primeros anos de la vida 
(época en que no suelen aparecer en la regiôn pineal), los teratomas 
pueden mostrar un predominio en las hembras, y TAKAKURA
(1984) sehala que por debajo de los 20 anos no hay predominio de 
sexos. Por otra parte, existen series, como la de BERBLINGER (1925) 
con claro predominio de hembras (96 %).
No obstante, cuando se hace una revisiôn de diversas series, se 
aprecia claramente que también para estos tumores existe un claro 
predominio de varones.
En nuestra revisiôn, hemos analizado 150 teratomas de la regiôn 
pineal de la literatura, encontrando una relaciôn varôn/hembra de 
138/12, lo que da un porcentaje de varones del 92 %.
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En cuanto a los q u is te s  ep id e rm o id es , mientras que ZÜLCH 
(1986) sehala que no hay predominio de sexo, otros autores como 
MAHONEY (1936) o RUSSELL y RUBINSTEIN (1977), opinan que 
existe un claro predominio de varones.
Como teratoide puro, solo hemos podido recoger 17 casos de la 
literatura, con una relaciôn varôn/hembra de 10/7, lo que da un
porcentaje de varones del 58 %.
En cuanto a los tum ores del parénquim a pineal, ZÜLCH sehala,
en 1986, que existe poca informaciôn al respecto, pero que no 
parece haber preferencia de sexo, siendo de la misma opiniôn 
RUBINSTEIN (1972), RUSSELL y RUBINSTEIN (1977), y HERRICK
(1984), aunque este ultimo, en su trabajo de 1987, sehala que 2/3 
de los tumores del parénquima pineal se dan en varones.
Para KOIDE y COLS (1980) la relaciôn varôn/hembra para estos 
tumores, séria de 7/5.
Nosotros hemos revisado los 62 casos de p in eo c ito m a previamente 
descritos en la literatura en los que se hace referenda al sexo, 
encontrando una relaciôn varôn/hembra de 34/28, lo que supone 
un porcentaje de varones del 54.8 %.
De los 99 p in e a lo b la s to m a s  que hemos podido revisar, la relaciôn 
varôn/hembra fue de 59/40, representando un porcentaje de 
varones del 60 %.
Aunque en nuestra serie todos nuestros pinealoblastomas eran 
hembras, creemos, tras las consideraciones anteriores, que este
hecho carece de significado.
En cuanto a los m en in g io m as de la regiôn pineal, entre los 41 casos 
revisados de la literatura, 17 eran varones y 24 eran hembras, lo 
que supone un porcentaje del 41.6 % para los varones y del 58.53 % 
para las hembras.
No hemos confirmado la apreciaciôn de RODA y COLS (1982), 
quienes sehalan una relaciôn varôn/hembra de 7/5, y por el
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contrario, hemos podido comprobar cômo, al igual que en otras 
localizaciones intracraneales, existe un predominio de hembras, 
aunque en este caso poco marcado.
De nuestra serie, con solo 2 casos, no se pueden obtener 
conclusiones en uno u otro sentido.
Respecto de los a s tro c ito m a s , la proporciôn en nuestra serie fue de 
2 varones y 1 hembra.
Mientras que DE GIROLAMI y SCHMIDEK (1973), no encuentran 
predominio de sexo, TAKAKURA (1984) encuentra en su serie una 
relaciôn varôn/hembra de 4/1.
Ante la existencia de casuisticas muy pequenas, hemos recurrido 
también a la revisiôn de la literatura para esclarecer este punto, y 
hemos podido analizar 54 casos, con una proporciôn varôn/hembra 
de 24/30, lo que da un 44.4 % para varones y un 55.4 % para 
hem bras.
Creemos por tanto, que en los astrocitomas de la regiôn pineal no 
existe un claro predominio de sexo.
En cuanto a las m e tâ s ta s is  cerebrales, y por tanto las de la regiôn 
pineal, mientras que RUSSELL y RUBINSTEIN (1977) sehalan que no 
existe predominio de sexo, otros autores, como ZAAIJER (1938) y 
ZÜLCH (1986), citando casuisticas antiguas y modernas, sehalan un 
predominio de varones.
Sin pretender aportar un dato de interés, dada la rareza de estas 
lesiones, podemos sehalar que, de 9 casos recogidos de la literatura, 
con metâstasis unica en la regiôn pineal, la relaciôn varôn/hembra 
fue de 4/5.
Respecto de los q u is te s  a ra c n o id e o s , es conocido que, para 
diverses autores, estas lesiones son mâs frecuentes en varones 
(KNUDTZON, 1944; BRACKETT y RENGACHARY, 1982). Sin embargo, 
no hay referencias en la literatura que nos permitan obtener
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conclusiones en el caso de los quistes aracnoideos de la region 
pineal.
En 9 casos que hemos podido recoger de la literatura, la relaciôn 
varôn/hembra fue de 4/5. En nuestra serie, esta relaciôn fue de 
3 /1 .
En cuanto a los raros quistes gliales, no existen apenas datos en la 
literatura. En los 17 casos revisados la relaciôn varôn/hembra fue 
de 6/11, correspondiendo un 35.3 % para varones y un 64.7 % para 
hem bras.
En lo que respecta a los quistes p a ra s ita r io s , y concretamente a 
la cisticercosis, ZÜLCH (1986) opina que no existe preferencia de 
sexo.
Tam poco parece haber predom inio  de sexo para las 
m a l f o r m a c io n e s  a r t e r i o v e n o s a s ,  y en el caso de los 
c a v e rn o m a s  puede ser valida la experiencia de nuestro grupo, que 
ha publicado recientemente una de las series mâs numerosas de 
cavernomas intracraneales de la literatura, encontrando que el 60 % 
de los pacientes eran mujeres (VAQUERO y COLS, 1987).
V.4.C. TIEMPO DE EVOLUCION PREVIO AL DIAGNOSTICO.
En nuestra serie, el tiempo de cvoluciôn previo al diagnôstico fue de 
6.68 meses como promedio, siendo este hallazgo comparable al 
obtenido por SMITH y COLS (1976), quienes sehalan que en mâs del 
75 % de los procesos expansivos de la regiôn pineal existe una 
historia clfnica evolutiva de alrededor de 6 meses, antes del 
diagnôstico. Igualmente, en la revisiôn de SCHMIDEK (1977) se 
sehala que el tiempo medio de evoluciôn prediagnôstica, en los 
tumores de la regiôn pineal, es de alrededor de 7 meses.
Creemos, no obstante, que las modernas técnicas diagnôsticas, 
particu larm ente la TAC, han perm itido hoy dia reducir 
considerablemente este tiempo. Asi, hemos analizado los 16 casos de
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nuestra serie estudiados desde 1985, y exceptuando un paciente con 
un meningioma, que presentaba sfntomas imprecisos desde 5 anos 
antes, el resto de los casos presentaron un tiempo evolutivo medio 
de alrededor de 3 meses, antes de establecerse el diagnôstico con 
TAC.
V.4.d. SINTOMAS Y SIGNOS.
Al recoger los diferentes sfntomas y signos de los pacientes de 
nuestra serie, en el apartado de resultados, hemos querido reflejar 
fielmente las diferentes manifestaciones clfnicas descritas en sus 
d iferen tes h isto rias, al objeto de ev itar en lo posible 
interpretaciones personales, aun cuando eramos conscientes de que 
con diferentes denominaciones podiamos estar refiriendonos a 
sfntomas mâs o menos équivalentes.
Creemos ahora mâs util, al objeto de comparar estas manifestaciones 
con las recogidas de la literatura, agrupar las mismas en el contexto 
de los sfndromes clfnicos que considérâmes mâs caracterfsticos de 
los procesos expansivos de la regiôn pineal.
1. S f n d r o m e  de  h i o e r t e n s i é n  i n t r a c r a n e a l .
Un 80 % de los pacientes de nuestra serie presentaron ce fa lea s , lo 
que estâ de acuerdo con la mayorfa de las series, donde este 
sfntoma oscilô entre el 20 %, de la serie de LAZAR y CLARK (1974), 
al 100 % reflejado en la serie de JAMIESON (1971) o en la de 
MINCER y COLS (1976).
Los v ô m ito s  se recogieron en nuestra serie en el 54 % de los 
pacientes. En la literatura esta manifestaciôn varia entre el 25 % 
(ESrOUE y COLS, 1979) y el 71.8 % (LIN y COLS, 1978).
El edema de papila representô el signo clfnico mâs frecuente de la 
serie, apareciendo en el 72 % de los casos y manifestando
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generalmente la hipertensiôn intracraneal secundaria al desarrollo 
de una hidrocefalia de râpida instauraciôn.
Este signo estuvo ausente en los casos de larga evoluciôn, como 
fueron los meningiomas de nuestra serie.
En la revisiôn de la literatura se aprecia que la existencia de edema 
de papila, en los tumores de la regiôn pineal, es variable entre un 
11.7 % (FUTRELL y COLS, 1981) y un 89 % (ABAY y COLS, 1981).
Una cierta o b n u b i l a c i ô n ,  lôgicamente relacionable con una 
hipertensiôn intracraneal, estuvo présente al menos en el 8 % de 
nuestros casos, cifra inferior a la de otros autores (12.5 % para 
NEUWELT y COLS, 1979, y 52 % para SUNG y COLS, 1978).
Es posible que esta manifestaciôn clmica sea mâs frecuente en series 
antiguas, donde el diagnôstico se hacia en fases avanzadas de los 
diferentes tumores. No obstante, hemos de tener en cuenta que 
d e s o r ie n ta c iô n , m a ré e s  y b r a d ip s iq u ia ,  son términos recogidos 
en nuestras historias clfnicas que pueden traducir, en ultima 
instancia, un sfndrome de hipertensiôn intracraneal.
Otras manifestaciones, como d ip lo p ia , am b lio p fa , etc, pueden ser 
expresiôn del sfndrome de hipertensiôn intracraneal. Sin embargo, a 
efectos didâcticos, serân agrupadas dentro del sfndrome neuro- 
oftalmolôgico.
2. Si'ndrome ocular.
En nuestra serie encontramos d ip lop ia  en el 32 % de los casos, cifra 
similar a la obtenida en las distintas series, con variaciones entre un
11.1 % (DE GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973) y un 62.5 % (INOUE y 
COLS, 1979). Fue mucho mâs frecuente en el grupo de los 
germinomas (41.17 %) que en el de los restantes tumores.
La afectaciôn del VI par se recogiô en el 26 % de los pacientes y 
su presencia pudo relacionarse con un sfndrome de hipertensiôn
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intracraneal la mayor parte de las veces. Apareciô en el 35.29 % de 
nuestros germinomas, en 1 de los glioblastomas, en 1 de los 
hamartomas vasculares, en los 2 casos de metâstasis y al menos en 
1 de los pinealoblastomas.
En la literatura se ha recogido afectaciôn del VI par, en los tumores 
de la zona pineal, en porcentajes que varian entre un 4.4 % (POPPEN 
y MARINO, 1968) y un 50 % (STEIN, 1971).
En el 8 % de nuestros casos se recogiô una afectaciôn del III  par, 
atribuida generalmente a una lesiôn directa sobre su nûcleo de 
origen mesencefâlico. Estuvo présente en 1 de nuestros germinomas 
y en 1 de los pinealoblastomas.
En las series en las que se recoge especificamente este signo, oscila 
entre el 2 % de POPPEN y MARINO (1968) y de SUNG y COLS (1978), 
al 37 % de ABAY y COLS (1981), porcentaje muy superior al del 
resto de las diferentes casuisticas.
En cuanto a la existencia de a m b lio p ia , esta manifestaciôn puede 
estar relacionada con la presencia de edema de papila, aunque 
muchos pacientes refieren disminuciôn de agudeza visual como 
consecuencia de sus otras manifestaciones neuro-oftalmolôgicas. Su 
frecuencia oscila, en la literatura entre un 4 % (L APR AS, 1984) y un 
37 % (ABAY y COLS, 1981; PIATT y CAMPBELL, 1983).
Ha sido recogida en el 12 % de nuestros pacientes, correspondientes 
a 1 de nuestros 4 pineocitomas, 1 de los glioblastomas, 2 de los
quistes aracnoideos, 1 astrocitoma y el teratocarcinoma.
Una m idriasis  b ila te ra l, no relacionada con afectaciôn compléta 
del III par, fue recogida en el 6 % de nuestros casos,
correspondiendo al 5.8 % de los germinomas, al teratocarcinoma y al 
paciente diagnosticado de quiste epidermoide en base al estudio 
necrôpsico.
Una lim itaciôn para  la elevaciôn de la m irada fue encontrada
en el 40 % de nuestros casos, correspondiendo al 64.7 % de los
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germinomas, al 100 % de los supuestos tumores del seno 
endodermal y al 25 % de los pineocitomas. Estuvo también présenté 
en 1 de los quistes gliales, en 1 de las metâstasis, en 1 de los 
glioblastomas, en 1 de los hamartomas vasculares, y en el carcinoma 
embrionario de la serie.
Parece representar un signo patognomonico de lesiôn de la regiôn 
pineal afectando al tectum mesencefâlico, pero la frecuencia de este 
signo no es tan elevada como pudiera parecer.
En la revisiôn de la literatura, la limitaciôn para la elevaciôn de la 
mirada se recoge como présenté en el 10 % de los casos (MINCER y 
COLS, 1976), 11 % (PIATT y CAMPBELL, 1983), 62.5 % (INOUE y 
COLS, 1979) o bien en el 67 % de los casos (SUZUKI y COLS, 1962).
Un auténtico sm drom e de Parinaud solo lo hemos recogido en el 
4 % de nuestros casos (1 teratoma y 1 teratoide), cifra muy inferior 
a la recogida en la literatura (entre el 25 % de SMITH y COLS, 1967, 
a un 88 % de CHANG y COLS, 1981) y explicable, en nuestra opiniôn, 
porque generalmente se consideran como sfndrome de Parinaud 
manifestaciones incompletas del mismo.
Una paresia para  la acomodaciôn a la luz fue recogida en el 14 
% de nuestros casos (17.64 % de los germinomas, 33.3 % de los 
astrocitomas, y en los pacientes con teratoma, teratocarcinoma y 
teratoide).
En la literatura, la pérdida del reflejo fotomotor se sehala en el 20 % 
de los casos de LAZAR y CLARK (1974) y en el 33.3 % de los de 
STEIN (1971).
Sin embargo, no hemos recogido en ninguno de nuestros pacientes 
una a lte rac iô n  de la acom odaciôn a la d istanc ia , tal vez 
porque este signo exploratorio suele ser recogido como formando 
parte del sfndrome de Parinaud. Tampoco hemos encontrado 
estadfsticas fiables respecto de la ocurrencia del mismo, y en la 
unica serie donde se menciona (JOOMA y KENDALL, 1983) se da un 
porcentaje del 57.6 %.
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Un n is tag m u s  se recogiô en el 6 % de nuestros casos (5.8 % de los 
germinomas 1 pinealoblastoma y 1 teratoide), cifra muy inferior a 
la recogida en la literatura, que varia, cuando se describe, entre el 
10 % (SUNG y COLS, 1978) y el 33.3 % (ABAY y COLS, 1981).
La presencia de un n is tag m u s de convergencia  también fue 
recogido en un 6 % de los casos (11.7 % de los germinomas y 1 
teratom a).
En la literatura solamente se recoge en la serie de DE GIROLAMI y 
SCHMIDEK (1973), donde se da el 5.5 %.
En cuanto a la existencia de un espasm o de co n v erg en cia - 
r e t r a c c i ô n ,  fue recogido en el 4 % de nuestros casos, 
correspondiente al 11.7 % de los germinomas.
 Sfndrom e endocrinolôgico
Una diabetes insfpida se apreciô en el 8 % de nuestra serie (17.6 
% de los germinomas y 1 paciente con un tumor del seno 
endoderm al). Este porcentaje es muy inferior al recogido 
generalmente en la literatura, donde los porcentajes oscilan entre el 
7.4 % (ABAY y COLS, 1981) y el 38.8 % (CLAR y COLS, 1979).
No obstante, y exceptuando esta cifra del 38.8 %, la incidencia de 
diabetes insfpida suele ser, en casi todas las series, menor del 30 % 
de los casos. Nuestra revisiôn bibliogrâfica, analizando las series 
donde se recoge este dato, ofrece un porcentaje medio del 16.64 %.
En cuanto a la p u b ertad  precoz, la hemos recogido como sfntoma 
en el 6 % de nuestros casos, y como signo, en el 8 %, ya que en uno 
de nuestros germinomas solo se hizo patente tras la correspondiente 
exploraciôn. Estuvo présente, por tanto, en 2 de los germinomas, en 
el coriocarcinoma y en el carcinoma embrionario.
En la revisiôn de la literatura se aprecia que la pubertad precoz, 
asociada a los tumores de la regiôn pineal, se da entre el 1.3 % de los
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casos (LAPRAS, 1984) y el 31.5 % (LIN y COLS, 1978), con una 
media del 10.7 %, analizando todas las series donde se recoge 
especificam ente.
Creemos por tanto, que la existencia de pubertad precoz en el 
contexto clmico de los tumores de la region pineal no es tan alta 
como se ha creido hasta ahora, tal vez porque suelen publicarse los 
casos en que tiene lugar dicha asociaciôn.
En cualquier caso, suele darse mâs frecuentemente en asociaciôn con 
tumores de tipo germinal. Asi, en la serie de UEKI y TANAKA 
(1980), de 88 casos, aparece en el 10.22 %, siendo todos ellos 
germinom as.
Una a m e n o r r e a  fue encon trada, com o m anifestaciôn  
endocrinolôgica aislada, en un ùnico paciente (un cavernoma), lo que 
représenta el 2 % de la serie. Este porcentaje coincide con el de la 
serie de ABAY y COLS (1981), que da el 3.7 %.
Un h i p o g o n a d i s m o  fue recogido en 4 pacientes (8 %), que 
correspondieron a un tumor del seno endodermal y al 17.6 % de los 
germinomas. En la serie de MINCER y COLS (1976), la unica en la 
que se especifica claramente este dato, el hipogonadismo ocurriô en 
el 10 % de los casos.
Un p a n h ip o p itu i ta r is m o  fue observado en uno de nuestros casos, 
representando el 2 % de la serie y el 5.8 % de los germinomas. En la 
literatura, la frecuencia de hipopituitarismo parece ser superior, 
oscilando entre el 3.7 % de ABAY y COLS (1981) al 22.2 % de CLARK 
y COLS (1979).
En otro paciente se objetivô re tra s o  del c rec im ien to , con 
disminuciôn de STH. Représenta igualmente el 2 % de nuestra serie 
y el 5.8 % de los germinomas. Este porcentaje es similar al recogido 
por SUNG y COLS (1978) e inferior al que muestran INOUE y COLS 
(1979), con un 12.5 %.
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3. Sfndrom e cerebeloso.
La a lterac iôn  en la m archa, recogida en el 12 % de nuestras 
historias clfnicas, sobre todo en tumores de caracter invasivo, con 
extensiôn a pedünculo cerebeloso superior o vermis, es menos 
frecuente que lo que se recoge en la mayorfa de las series, donde 
oscila entre el 5.8 % de FUTRELL y COLS (1981), al 66.6 % de STEIN 
(1971), con un valor medio del 29.4 %.
Junto con las alteraciones de la marcha, otras manifestaciones 
relacionables con un sfndrome cerebeloso han sido recogidas, en 
nuestros casos, como a ta x ia , d ism e trfa  o, de forma mâs imprecisa, 
como a lte rac io n es  cerebelosas. Su frecuencia es variable, pero 
también se relacionan con tumores infiltrativos, no germinomatosos, 
de vecindad o con capacidad de crecimiento hacia vermis o tronco 
cerebral (astrocitomas, metâstasis, glioblastomas, pinealoblastomas).
4. O tras m anifestaciones clfnicas.
La existencia de crisis epilép ticas ha sido recogida en el 8 % de 
nuestros pacientes (1 pinealoblastoma, 1 germinoma, 1 meningioma 
y 1 quiste aracnoideo). Solo se hace referenda a esta sintomatologia 
en las series de FUTRELL y COLS (1981), POPPEN y MARINO (1968) 
y LAPRAS (1984), con porcentajes del 5.8 %, 11.1 % y 6.6 %, 
respectivam ente.
Las p a r e s ia s  fueron encontradas en el 8 % de nuestros casos (1 
pinealoblastom a, 1 glioblastoma y 2 hamartomas vasculares), 
porcentaje inferior al de la literatura, donde oscila entre un 6.7 % 
(LAPRAS, 1984) y un 51 % (PIATT y CAMPBELL, 1983).
M anifestaciones de a c ù f e n o s  y de h i p o e s t e s i a  fueron también 
recogidas en algunos pacientes. Los primeros aparecieron como 
sfntoma en el paciente portador de una malformaciôn arteriovenosa, 
mientras que la hipoestesia apareciô en una de las metâstasis con 
afectaciôn troncal.
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T rasto rn o s  de conducta fueron recogidos en 2 pacientes (1 
teratoma y 1 meningioma), lo que représenta el 4 % de nuestra 
serie, cifra superior al 2.6 % de LAPRAS (1984), pero inferior al 8 % 
de SUNG y COLS (1978) y muy por debajo del 58 % que recogen 
SUZUKI y COLS , en su serie de 1962.
Por ultimo, signos ex tra p ira m id a le s , tal vez por un mecanismo 
de compresion a distancia, fueron recogidos en uno de los 
meningiomas de la serie.
V.5. DIAGNOSTICO RADIOLOGICO Y POR IMAGEN.
Como hemos sehalado en apartados anteriores de nuestro trabajo, 
creemos improcedente discutir la utilidad de la neumoencefalografia 
o de la ventriculografia, ya que, a pesar de su extraordinaria 
importancia en el pasado, actualmente pueden considerarse técnicas 
con simple interés historico.
V.5.a. RADIOLOGIA SIMPLE
No ha sido reflejada entre nuestros resultados, puesto que apenas 
ha sido utilizada en la serie. Actualmente puede considerarse como 
una técnica de estudio poco util, y totalmente desfasada desde el 
empleo de la TAC.
Sin embargo, creemos interesante recordar la posible sospecha de 
una tum oracion pineal, cuando se observan calcificaciones 
patologicas sobre la zona.
Es conocido que en condiciones normales se puede encontrar una 
calcificacion pineal, por encima de los 10 ahos de edad, que puede 
alcanzar hasta 1 cm. de diametro.
Por debajo de los 10 ahos de edad, la presencia de calcificaciones 
pineales puede considerarse como algo excepcional (0-3 %),
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mientras que entre los 10 y 20 anos puede aparecer ya
aproximadamente en el 20 % de los sujetos normales (VASTINE y 
KINNEY, 1927; LILJA, 1939; CAMP, 1950; Me PHERSON y 
MATHESON, 1979).
En el caso de tumores en la zona pineal, el hallazgo radiolôgico de 
calcificaciones aumenta considerablemente. Asi, en un estudio 
llevado a cabo por LOFGREN (1958) se observé que alrededor del 70 
% de los pacientes, por debajo de 20 anos, con un tumor pineal, 
presentaban calcificaciones visibles radiolôgicamente.
Por otra parte, en la serie de POPPEN y MARINO (1968), asi como en 
las de GREITZ (1972), y de LIN y COLS (1978), se recogen 
calcificaciones, radiologicamente visibles, en el 27, 67 y 75 %, 
respectivamente, de los tumores de la regiôn pineal.
En la serie de CHANG y COLS (1981), se sehala que la incidencia de
calcificaciones patolôgicas es baja entre teratomas y gliomas, y 
re la tivam en te  alta  en tre los germ inom as y carcinom as
embrionarios. Estos hallazgos chocan con la idea, posiblemente 
extrapolada de los teratomas de ovario, de una mayor frecuencia de 
calcificaciones en estos tumores, donde incluso pueden reconocerse 
dientes y otras estructuras calcificadas.
En nuestra serie, a pesar de que esta exploraciôn solo ha sido 
realizada de forma ocasional, ünicamente nos ha mostrado 
calcificaciones patolôgicas en 2 tipos de lesiones. Por una parte, en la 
malformaciôn arteriovenosa (caso 10), y por otra, en 3 de nuestros 4 
pineocitomas. En todos los casos, pero sobre todo en estos ùltimos, se 
observé un patrôn de calcificaciôn lineal, en câscara, que fue 
concordante con el hallazgo TAC de una calcificaciôn anular en la 
pared de un tumor quistico.
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V.5.b. M IELOGRAFIA
En nuestra serie, un estudio mielogrâfico fue realizado en solo 2 
casos, uno de ellos para decidir la conveniencia de radioterapia
sobre el raquis y en otro caso para confirmar la sospecha clmica de 
siembra subaracnoidea de un pinealoblastoma.
Como mâs adelante discutiremos, al hablar de las ventajas e
incovenientes de la radiacion profilâctica sobre el raquis en los 
tumores malignos de la region pineal, creemos que la realizacion de 
una mielografia, para buscar si existe siembra tumoral asintomâtica, 
tiene muy poca utilidad y, en cualquier caso, hoy dia esta
exploraciôn debe ser sustituida por un estudio de Resonancia
Magnética.
V.5.C. ANGIOGRAFIA
El escaso numéro de estudios angiogrâficos en nuestra serie (20 % 
de los casos), no nos permite obtener unas conclusiones vâlidas, 
basadas en nuestra experiencia personal con esta técnica de 
diagnôstico.
Los defensores de la técnica afirman su utilidad para la evaluaciôn 
quirùrgica, al perm itir planear el abordaje en funciôn de la 
disposiciôn de los vasos, fundamentalmente las venas, en relaciôn 
con la masa tumoral.
Por otra parte, el grado de vascularizaciôn patolôgica y su aspecto, 
puede ser un indice de la mayor o menor malignidad de la lesiôn.
Los principales vasos de la zona pineal, que pueden resultar 
desplazados como consecuencia de un tumor en la zona, son:
- L a s  a r te r ia s  c o ro id eas  p ô s te ro m e d ia le s ,  que se encuentran 
del ante de la glândula pineal (LOFGREN, 1958) o latérales a ella 
(GALLOWAY y GREITZ, 1972).
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Un tumor de la regiôn pineal puede originar un desplazamiento de 
estas arterias hacia atrâs y hacia arriba (LOFGREN, 1958), o bien 
puede separarlas, siendo este signo patognomônico, ya que esta 
separaciôn no puede observarse como consecuencia de una 
hidrocefalia ni de un tumor de la fosa posterior (PACHTMAN y COLS, 
1974).
- Las r a m a s  t à l a m o p e r f o r a n t e s  de  la a r t e r i a  c e r e b r a l
p o s t e r i o r ,  que también pueden hipertrofiarse si el tumor se 
extiende hacia el tâlamo.
- La misma a r t e r i a  c e r e b r a l  p o s t e r i o r ,  y las a r t e r i a s  
ce rebe lo sas  superiores^ que pueden afectarse indirectamente en 
tumores de gran tamaho.
- La a r t e r i a  v e r m i a n a  s u p e r i o r ,  que suele desplazarse
posteriorm ente.
- El sistema de las venas  c e r e b ra l e s  in t e rn a s  y la vena de  
G a ie  no,  que tienden a elevarse en presencia de una masa pineal.
- La v e n a  p r e c e n t r a l ,  que m uestra un ca rac te ris tico
desplazamiento posterior, de forma anâloga al que expérimenta la 
arteria vermiana superior.
Hay que tener en cuenta, sin embargo, que cuando el tumor es de 
pequeno tamano, los ünicos desplazamientos significativos deberân 
buscarse en la fase venosa del estudio angiogrâfico.
Con respecto al tenido tumoral, suele senalarse en la literatura que, 
por lo general, no es muy importante en los tumores de la zona.
Autores como POPPEN y MARINO (1968), RAO y COLS (1981), 
DONAT y COLS (1978) refieren en sus series que los estudios 
angiogrâficos son poco significativos y dudosamente aportan datos 
utiles para conocer la exacta naturaleza histolôgica de cada tumor.
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Segùn GREITZ (1972), los g e rm in o m a s  no suelen mostrar vasos 
neoformados, observaciôn compartida por JOOMA y KENDALL 
(1983).
En cuanto a o tros tum ores germ inales, existen datos aportados 
por SCULLY y Me NEELY (1974), ARITA y COLS (1978), LOFGREN 
(1958), CHANG y COLS (1981), JOOMA y KENDALL (1983), entre 
otros, que sehalan importantes tehidos vasculares en carcinomas 
embrionarios y teratomas.
Por lo que respecta a los tum ores del parénquim a pineal, se ha 
sehalado que suelen ser moderadamente vasculares (JOOMA y
KENDALL, 1983).
En los m e n in g io m a s ,  es obvio que su caracteristico tehido 
angiogrâfico, en fase capilar, puede ser una ayuda importante para 
el diagnôstico. Sin embargo, hay que tener présente la posibilidad 
de que meningiomas de esta regiôn se comporten como masas poco 
vascularizadas, como ocurriô en nuestro caso 30.
Los meningiomas de la regiôn pineal no necesariamente muestran
una inserciôn durai, sino que pueden originarse de células
aracnoideas de la cisterna del velum interpôsitum, y en ese caso, 
pueden estar ausentes tanto el tehido vascular caracteristico, como 
la presencia de vasos menmgeos nutricios hipertrofiados.
Es mâs, tal como NEUWELT (1984) sehala, incluso los meningiomas 
de la regiôn pineal implantados en la duramadre, pueden ser
avasculares, y, por tanto, su extirpaciôn quirùrgica mâs facil de lo 
que pudiera pensarse en base a las imâgenes de la TAC.
Ademâs, la mayor o menor vascularizaciôn de los meningiomas de la 
regiôn pineal, no puede ser deducida del estudio TAC, puesto que el 
refuerzo tras la administraciôn de contraste puede ser intenso y 
homogeneo, aun en ausencia de im portante vascularizaciôn 
(NEUWELT, 1984).
311
Para la diferenciaciôn entre los meningiomas de la union 
falcotentorial y los meningiomas de la cisterna del velum 
interpôsitum, ITO y COLS (1981) han resaltado la importancia de 
valorar el desplazamiento de las arterias coroideas pôsteromediales 
y de las venas cerebrales internas. Asi, sehalan que en los 
meningiomas de la uniôn falcotentorial, tanto la arteria como la 
vena estân desplazadas hacia abajo, m ientras que en los 
m eningiom as del velum interpôsitum , la arteria coroidea 
pôsteromedial se desplaza hacia abajo, mientras que la vena 
cerebral interna se desplaza hacia arriba.
En cuanto a los h a m a r to m a s  v a s c u la r e s ,  es conocida la 
importancia de un estudio angiogrâfico para la correcta evaluaciôn 
de las malformaciones arteriovenosas, por lo que no creemos insistir 
en ello.
En el caso de los cavernomas, la angiografia suele ser avascular, dato 
ya conocido y que hizo que estas lesiones fueran catalogadas 
clâsicam ente como "m alform aciones vasculares crip ticas". 
Actualmente la TAC permite muchas veces su correcto diagnôstico, 
pudiendo ser considerada esta exploraciôn como de mayor fiabilidad 
que la angiografia.
El tehido vascular observado en fase venosa, en uno de nuestros 
cavernomas, pudo deberse a una inyecciôn prolongada de contraste, 
técnica que, segùn demostraran NUMAGUCHI y COLS (1979), 
permite una visualizaciôn angiogrâfica de estos hamartomas.
Como resumen de todo lo expuesto, es obvio que la arteriografia 
puede ser ùtil en el manejo de los tumores de la regiôn pineal, sobre 
todo al permitirnos identificar lesiones tipicamente vasculares 
(m alform aciones a rte riovenosas, incluyendo los llam ados 
aneurismas de la vena de Galeno).
Otras veces, la arteriografia nos ofrecerâ imâgenes capaces de 
confirmar una sospecha de meningioma, previamente establecida 
por TAC, ocasionalmente nos orientarâ hacia el diagnôstico de un
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tumor maligno y, en cualquier caso, puede ofrecernos informaciôn 
util a la hora de planear un abordaje quirurgico.
Sin embargo, no podemos olvidar que el 80 % de nuestros casos no 
fueron sometidos a estudio angiogrâfico, por lo que estimamos que 
esta técnica, de indudable utilidad, no es imprescindible hoy dia en 
el manejo sistemâtico de las lesiones de la regiôn pineal, y su 
realizaciôn puede quedar limitada a casos seleccionados, que ya se 
hayan valorado con otros métodos diagnôsticos, fundamentalmente 
TAC y RM.
V.5.d. TAC
Con excepciôn de un hamartoma vascular y un meningioma, en 
todos los casos de nuestra serie en que se realizô un estudio TAC, 
aparecieron signos de hidrocefalia, de mayor o menor grado.
La experiencia obtenida con el estudio TAC de nuestros 
g e rm in o m a s  es que estos tumores aparecen como lesiones bien 
definidas, moderadamente hiperdensas, que se refuerzan tras la 
administraciôn de contraste, generalmente de forma intensa y 
homogenea. Este patrôn coincide con el que previamente ha sido 
referido en la literatura (GANTI y COLS, 1986; FUTRELL y COLS, 
1981; ZIMMERMAN y COLS.1980; INOUE y COLS, 1979; WOOD y 
COLS, 1981).
En 6 de los 14 casos estudiados con TAC, hemos encontrado una 
calcificaciôn pineal, globulosa, englobada en el seno del tumor, 
patrôn éste que no ha sido visible en ningun otro tipo de lesiones de 
la serie , por lo que creemos que représen ta un dato 
extraordinariamente util para el diagnôstico de un germinoma.
No hemos observado en ningun caso signos de infiltraciôn tumoral 
periependimaria, hallazgo relativamente frecuente en la literatura y 
que para algunos autores, como discute ANDERSON (1984), séria 
patognomônico de un germinoma.
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Los tum ores del seno endoderm al fueron espontaneam ente 
hiperdensos, con captaciôn intensa y homogenea de contraste. Por 
consiguiente, no podemos confirmar, como imagen caracteristica, la 
presencia de un patron quistico, descrito en estos tumores por 
ZIMMERMAN y COLS (1980), asi como por WOOD y COLS (1981) en 
un tumor del seno endodermal, componente de un carcinoma 
embrionario. En cualquier caso, mâs adelante discutiremos la 
posibilidad de que, al menos uno de nuestros casos, diagnosticado 
como tumor del seno endodermal, en base a la secreciôn de AFP, 
pudiera tratarse de un tumor predominantemente germinomatoso.
En nuestro caso interpretado como c o r i o c a r c i n o m a ,  habia 
calcificaciones irregulares en un tumor isodenso, con âreas 
hipodensas, y que no sufria modificaciones apreciables tras la 
administraciôn de contraste.
Si bien la presencia de calcificaciones detectadas con TAC en estos 
tumores ha sido referida por CHAN y COLS (1984), tanto en el caso 
referido por estos autores como en los casos de FUJII y COLS (1981), 
KAWAKAMI y COLS (1980) y GANTI y COLS (1986), se observaron 
lesiones hiperdensas con intensa captaciôn de contraste.
Aunque el carcinom a em brionario  de nuestra serie no se estudiô 
con TAC, el patrôn atribuido a estos tumores es el de una lesiôn 
hiperdensa, con captaciôn de contraste, dando una imagen de bordes 
irregulares, tal vez por la invasiôn de estructuras adyacentes 
(ZIMMERMAN y COLS, 1980).
El te r a to m a  de nuestra serie se comportô como una masa en su 
mayor parte hiperdensa, bien definida, con zonas heterogeneas de 
hipo e isodensidad, y calcificaciones periféricas, patrôn anâlogo al 
que presentaba el caso descrito por FUTRELL y COLS (1981).
Tras la administraciôn de contraste no se objetivô refuerzo de la 
câpsula, detalle descrito por WOOD y COLS (1981), y tampoco el 
estudio TAC permitiô detectar zonas de densidad grasa, hallazgo 
caracteristico en los 5 teratomas pineales publicados por GANTI y
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COLS (1986), ni zonas intratumorales de densidad ôsea, descritas en 
el caso de ZIMMERMAN y COLS (1980).
Por otra parte, la captaciôn de contraste, en nuestro caso, fue 
intensa y heterogenea, al contrario de lo que ha sido descrito por 
GANTI y COLS (1986), cuyos casos no mostraron refuerzo tras la 
administraciôn de contraste.
El caso clasificado como quiste epiderm oide ya ha sido discutido 
en cuanto a que verosimilmente fuera en realidad un tumor 
germinal mixto, por lo que creemos innecesario discutir su imagen 
TAC como representativa de un auténtico quiste epidermoide.
Por otra parte, es conocido el patrôn caracteristico en la TAC de los 
quistes epidermoides, que generalmente se muestran como lesiones 
hipodensas (Me DONNELL, 1977; WOOD y COLS, 1981), y con 
densidades negativas. No obstante, pueden ser ocasionalmente 
hiperdensos y mostrar anillo de captaciôn tras la administraciôn de 
contraste (WOOD y COLS, 1981).
Los 3 p in e o c ito m as  estudiados con TAC en nuestra serie 
presentaron un patrôn isodenso, con captaciôn de contraste. Dos de 
los casos mostraron un aspecto superponible, consistente en una
lesiôn qufstica, hipodensa, por delante de la parte sôlida, isodensa 
del tumor. En torno al quiste habia una calcificaciôn lineal, anular, y
la parte isodensa captaba el contraste de forma intensa y
homogenea, en forma anâloga a lo que se describe en los casos de 
GANTI y COLS (1986).
La presencia de calcificaciones en los pineocitomas no ha merecido 
suficiente atenciôn en la literatura, y mientras que este hallazgo es 
recogido por ZIMMERMAN y COLS (1980) en sus 2 casos, estuvo 
ausente en 6 de los 8 casos estudiados por GANTI y COLS (1986).
Dos de nuestros 3 p in e a lo b la s to m a s  eran hiperdensos, mostrando 
captaciôn tras la administraciôn de contraste. En uno de ellos
existian calcificaciones intratumorales.
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En la literatura, estos tumores suelen describirse como lesiones 
hiperdensas con zonas centrales de hipodensidad (LILUE y COLS, 
1985; GANTI y COLS, 1986). En les casos de WOOD y COLS (1981) y 
ZIMMERMAN y COLS (1980) se describen también calcificaciones, 
moteadas, en el seno del tumor.
En cuanto a la imagen de los a s tro c ito m as , en poco difiere de la ya 
ampliamente conocida para estos tumores en otras localizaciones 
intracraneales. Suelen ser isodensos, heterogeneos o hiperdensos, y 
generalmente muestran captaciôn de contraste. Es frecuente que 
sobrepasen los limites de la regiôn pineal, pueden lateralizarse y 
mostrar un contorno policiclico e irregular.
También los g lio b las to m as muestran en la regiôn pineal un patron 
anâlogo al que presentan en otras localizaciones. Tras la 
administraciôn de contraste suelen ofrecer un patron de captaciôn 
anular, en torno a un centro hipodenso, lo que traduce la existencia 
de zonas de necrosis intratumoral.
Las m e tà s ta s is  mostraron imâgenes similares, con captaciôn en 
anillo tras el contraste. Su patrôn TAC tampoco difiere del propio de 
estas lesiones en otras regiones intracraneales.
En nuestra serie, los qu isles a racn o id eo s mostraron en la TAC 
una densidad caracteristica, anâloga a la del LCR, sin captaciôn de 
contraste. Este patrôn es de sobra conocido en la literatura 
(VAQUERO y COLS, 1981) y no merece mayores comentarios.
Los quisles gliales no ban sido previamente estudiados mediante 
TAC. En uno de nuestros casos la imagen era la de una lesiôn 
quistica, sin captaciôn de contraste, mientras que en el segundo de 
ellos se observô, tras el contraste, una captaciôn anular, policiclica, 
muy sugerente de lesiôn tumoral.
Los qu isles p a ra s ila r io s , siendo ejemplo de ello nuestro caso de 
cisticercosis, se manifiestan como lesiones quisticas, sin captaciôn de 
contraste. En el caso concreto de una cisticercosis, la presencia de
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multiples calcificaciones intracraneales représenta un importante 
argumente a favor del diagnostico.
Los ham artom as vasculares de nuestra serie se comportaron en 
la TAC tal como es caracteristico de estas lesiones. La MAV mostro 
imâgenes lineales, serpiginosas, tras la administraciôn de contraste, 
revelando los vasos malformativos.
Por su parte, los c a v e rn o m a s  mostraron el patrôn caracteristico de 
los mismos, esto es, una masa discretamente hiperdensa y con leve 
refuerzo tras la administraciôn de contraste (VAQUERO y COLS, 
1983, 1987). Aunque hoy dia unas imâgenes anâlogas permiten la 
sospecha preoperatoria de angioma cavernoso, la extraordinaria 
rareza de estas lesiones en la regiôn pineal y nuestra falta de 
experiencia sobre las mismas, cuando estudiamos los casos, nos 
impidieron plantearnos dicha posibilidad en base a la TAC.
Como resumen de todos estos datos, creemos oportuno destacar el 
patrôn que hemos senalado como mâs o menos caracteristico de los 
germinomas y el patrôn quistico, con calcificaciôn periférica, que ha 
sido frecuente en nuestros pineocitomas. No obstante, el numéro de 
pineocitomas estudiados hace dificil obtener unas conclusiones 
vâlidas que permitan un diagnôstico TAC de certeza en estos 
infrecuentes tumores.
Por otra parte, en el caso de los tumores germinales, no 
germinomas, es obvio que, tanto en nuestra experiencia como en la 
de otros au tores, existe una gran variabilidad de imâgenes.
Sin embargo, en contraposiciôn a la opiniôn de NEUWELT y COLS
(1979), la TAC puede hoy dia ofrecernos una cierta aproximaciôn
diagnôstica a los tumores de la regiôn pineal, lo que unido al resto
de los datos clinicos, puede permitirnos, en determinados casos, 
adoptar unos patrones terapeuticos utiles, sin la necesidad estricta 
de contar con un diagnôstico histolôgico.
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V.5.e. RESONANCIA MAGNETICA
La RM estâ siendo utilizada cada vez mâs como método de 
diagnostico en Neurocirugia y es indudable que en los prôximos 
anos, cuando se consiga disminuir el tiempo necesario para realizar 
la exploraciôn y disminuya el coste de los equipos, puede sustituir 
ventajosamente al TAC.
No creem os necesario  senalar aqui sus indicaciones y 
contraindicaciones, asi como sus ventajas e inconvenientes, en 
comparaciôn con otros métodos de diagnôstico.
Digamos tan solo que, al permitirnos una perfecta visiôn anatômica 
del piano sagital del cerebro, nos ofrece una magnifica visiôn de la 
regiôn pineal y nos muestra no solo la lesiôn patolôgica, sino 
también sus relaciones con las estructuras adyacentes.
Por otra parte puede ofrecernos algunas veces caracteristicas del 
tumor extraordinariam ente utiles para poder diagnosticar su 
naturaleza. Esto es particularmente importante en el caso de 
lesiones vasculares (malformaciones arteriovenosas, aneurismas de 
la vena de Galeno), que muestran caracteristicas imâgenes de 
hipointensidad en T2.
En nuestra serie se han estudiado con RM tan solo los ültimos casos, 
ya que esta técnica lleva pocos anos a nuestro alcance.
Los casos estudiados fueron 2 pineocitomas, 1 teratoma, 1 quiste 
glial, 1 astrocitoma y 1 metàstasis.
En los pineocitomas mostrô su patrôn quistico y confirmô la 
presencia de calcificaciones periféricas, visibles en la TAC.
En el teratoma nos ofreciô informaciôn superior a la TAC, al detectar 
en el interior de la lesiôn, âreas de necrosis, de material graso y de 
calcificaciones.
318
En el quiste glial, de dificil visualizacion en la TAC, nos confirmé no 
solo la existencia de la lesiôn, sino también su naturaleza quistica.
En el astrocitoma y en la metàstasis, nos mostrô imâgenes utiles 
para conocer la infiltraciôn tumoral de las estructuras adyacentes.
V.6. VALOR DE LA CITOLOGIA DEL LCR
En la serie que hemos analizado y que sirve de experiencia personal 
para la realizaciôn de este trabajo, se practicô un estudio citolôgico 
del LCR en 9 casos (5 germinomas, 1 coriocarcinoma, 1 teratoma, 1 
quiste epidermoide, que verosimilmente era un tumor germinal 
mixto, como anteriormente hemos discutido, y 1 astrocitoma).
En ninguno de los casos se pudieron encontrar células tumorales en 
el LCR. Por consiguiente, ni siquiera hemos alcanzado el 9 % de 
positividad que es la minima que WOOD y COLS (1981) admiten 
para tumores malignos de la regiôn pineal.
Podemos decir, por tanto, que, a pesar de que algunos autores 
consideran de gran interés esta técnica diagnôstica (JOOMA y 
KENDALL, 1983), en nuestra experiencia no es de ninguna utilidad. 
No podemos descartar, sin embargo, que en nuestros resultados 
negativos no hayan influido factores como las diferentes técnicas de 
filtraciôn de las muestras, o la mayor o menor experiencia de los 
observadores.
En cualquier caso, en la literatura se dan cifras de positividad muy 
variables, y mientras que algunos autores recogen entre un 60 y un
85 % de positividad (SANO, 1976; UEKI y TANAKA, 1980), otros
como SLTNG y COLS (1978) o CHAPMAN y LINGGOOD (1980) tan solo 
recogen positividad en el 25-28 % de los casos, incluso en tumores 
con Clara diseminaciôn en espacio subaracnoideo.
En cuanto a la procedencia de la muestra de LCR, los estudios de 
UEKI y TANAKA (1980) senalan que son preferibles las muestras de
LCR ventricular a las muestras de LCR lumbar, ya que en las
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primeras obtienen un 85 % de positividad, y en las segundas tan 
solo el 55 %.
En nuestra serie, la mayor parte las muestras fueron de origen 
ventricular, lo que hace mâs marcada la discrepancia de resultados 
con respecto a estos autores.
V.7. VALOR DE LOS MARCADQRES TUMORALES
El descubrimiento de marcadores en diferentes neoplasias de origen 
germinal ha permitido una indudable aproximaciôn diagnôstica a 
estas lesiones, tanto en su estudio inicial como en el control de la 
eficacia terapeutica y de las posibles récidivas.
La experiencia acumulada en la literatura muestra que los 
marcadores mâs utiles para el diagnôstico de los tumores 
germinales de la regiôn pineal son la AFP y la HGC.
Se admite que, por lo general, los germinomas son tumores en los 
cuales estos dos marcadores son negativos (SHINOMIYA y COLS, 
1979; JOOMA y KENDALL, 1983), sirviendo su positividad para la 
detecciôn de otros tumores germinales, no germinomatosos.
Al menos teôricamente, mientras que la AFP traduce la existencia 
de células propias de un tumor del seno endodermal (ALLEN y COLS, 
1979; ARITA y COLS, 1980; SCULLY y Me NEELY, 1974; TAKEUCHI y 
COLS, 1979; WILSON y COLS, 1979; YOSHIKI y COLS, 1976; 
N0RGAARD-PEDERSEN y COLS, 1975; HAASE y N0RGAARD- 
PEDERSEN, 1979, etc), la HGC traduce la existencia de células de un 
coriocarcinoma (JOOMA y KENDALL, 1983; NEUWELT y FRENKEL, 
1984; SHINODA y COLS, 1985).
Sin embargo, se han publicado observaciones de tipicos germinomas 
en los que se ha detectado la liberaciôn de HGC (ARITA y COLS, 
1980; CHANG y COLS, 1981; HANDA y YAMASHITA, 1981; JOOMA y 
KENDALL, 1983; JORDAN y COLS, 1980; KIRSCHNER y COLS, 1981; 
KUBO y COLS, 1977; NEUWELT y COLS, 1980; SCULLY y COLS, 1975;
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TAKEUCHI y COLS, 1979, SKLAR y COLS, 1981; NEUWELT, 1984; 
NEUWELT y FRENKEL, 1984; YAMAGAMI y COLS, 1987).
Igualmente, se han recogido observaciones aisladas de germinomas 
con liberaciôn de AFP (ARITA y COLS, 1980; JENNING y COLS, 1984).
Estas observaciones plantean la posibilidad de que en esos
germinomas hubiera âreas de coriocarcinoma o de tumor del seno 
endodermal, no detectadas en los estudios histolôgicos, cuando estos 
fueron practicados, o bien de que el tejido de un germinoma pueda 
mostrar una diferenciaciôn hacia tejido de coriocarcinoma o de 
tumor del seno endodermal, lo que podrfa traducirse en la
liberaciôn de dichos marcadores, a pesar de que esto no ocurra en la 
mayor parte de los casos.
En nuestra serie, los marcadores fueron utilizados para clasificar 
anatomopatolôgicamente 3 tumores en los que no se realizô estudio 
histolôgico, clasificaciôn que fue establecida en un momento en el 
que no parecia dudarse de la especificidad de la HGC y de la AFP en
cuanto a que traducen tejido de coriocarcinoma y de tumor del seno
endodermal, respectivamente (SHINODA y COLS, 1985).
Un cuarto caso, con elevaciôn de AFP deberfa también haber sido 
considerado como un tumor del seno endodermal, pero la evidencia 
necrôpsica de que solo existfa un quiste epidermoide nos ha 
obligado a considerarle en nuestra serie como un teratoide, aun 
cuando discutamos esta catalogaciôn.
Nuestros criterios de interpretaciôn de los marcadores, en los 
tumores de la regiôn pineal, se han modificado en los ültimos anos, 
ante la evidencia de que algunos germinomas puedan liberar HGC, lo 
que es apoyado por las recientes observaciones de YAMAGAMI y 
COLS (1987), quienes encuentran inm unoreactividad a este 
marcador en células aisladas de tipicos germinomas.
Desde un punto de vista histogenético, creemos que este hecho no 
expresa mâs que la potencial diferenciaciôn de estos tumores y no
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necesariamente implica una mayor malignidad biologica de estas 
neoplasias.
Si aceptamos esta interpretaciôn, es obvio que la clasificaciôn de 
nuestro caso 25 como un coriocarcinoma es discutible, y tal vez su 
estudio anatomopatolôgico nos hubiera permitido hoy encuadrarle 
como un germinoma con âreas de coriocarcinoma, o al menos con 
células de sincitiotrofoblasto en su interior.
Por otra parte, los valores de HGC detectados en dicho paciente, su 
buena respuesta a la radioterapia, y su evoluciôn biolôgica (6 anos 
de seguimiento sin evidencia de récidiva), pueden muy bien ser 
compatibles con esta interpretaciôn.
Como ünico argumento de duda estarfa la imagen TAC, que con un 
patrôn mixto de isodensidad e hipodensidad, calcificaciones y 
ausencia de captaciôn de contraste, difiere del patrôn encontrado en 
la mayor parte de los germinomas de nuestra serie.
En cuanto a nuestro caso 5, anteriormente citado y correspondiente 
a un tumor con marcada elevaciôn de AFP en LCR, en cuyo estudio 
necrôpsico solo se encontrô un quiste epidermoide, es obvio que 
originalmente la lesiôn debia ser un tumor germinal con âreas de 
tumor del seno endodermal, y en el que existfa un componente de 
teratoide que persistiô tras la destrucciôn del resto del tejido 
tumoral, como consecuencia del tratamiento de quimioterapia y 
radioterapia que se administrô.
En nuestro caso 33, se detectô una AFP de 320 ng/ml en LCR, en un 
paciente con masas tumorales en regiôn supraselar, regiôn pineal y 
IV ventrfculo.
La existencia de una masa supraselar junto con la de la regiôn 
pineal ha sido considerada por algunos autores como un hallazgo 
patognomônico de germinomas (DUPONT y COLS, 1977; DANOFF y 
SHELINE, 1984) y este hecho, junto con el patrôn densitométrico y 
de captaciôn de contraste de las lesiones, la excelente respuesta a la 
radioterapia y la evoluciôn clfnica (9 anos de seguimiento sin
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evidencia de récidiva), nos lie van a una interpretaciôn actual del
caso como posible germinoma con liberaciôn de AFP.
En cuanto a nuestro caso 18, es el que nos plantea mayores
problemas de interpretaciôn, puesto que presentaba una marcada 
elevaciôn de AFP en sangre (mayor que en LCR) a pesar de no 
detectarse ninguna manifestaciôn extracraneal de su tumor.
Este tumor mostraba, ademâs, en el estudio angiogrâfico, una 
marcada vascularizaciôn patolôgica, obviamente incompatible con 
un posible diagnôstico de germinoma.
Es indudable que a la luz de los conocimientos actuales sobre el
valor de los marcadores en estos tumores, y en base a nuestra
propia experiencia, este caso debe ser interpretado o bien como un 
tumor del seno endodermal, y como tal estâ catalogado en la serie, o 
bien como un carcinoma embrionario (JENNINGS y COLS, 1984).
Este paciente, a pesar del patrôn vascular del tumor, sugerente de 
alta malignidad, mostrô una excelente respuesta a la radioterapia y 
en el momento actual se encuentra totalmente asintomâtico y sin 
evidencia radiolôgica de récidiva, tras 5 anos de seguimiento.
A pesar de que este ünico caso représenta una observaciôn aislada, 
apoya otras observaciones anâlogas de la literatura y nos permite 
dudar del pronôstico sombrio a corto plazo, que generalmente es 
atribuido a tumores con similares caracteristicas.
No tenemos experiencia con la detecciôn bioquimica de otros 
marcadores, como la melatonina o la FAP, considerada ütil para la 
detecciôn de germinomas (UCHIDA y COLS, 1981; LANGE y COLS, 
1982; SHINODA y COLS, 1985). Sin embargo, la especificidad de este 
ültimo marcador puede considerarse discutible, ante su positividad 
también en teratomas y carcinomas embrionarios (SANO, 1983).
Si aceptamos las interpretaciones anteriormente expuestas para 
nuestros casos con marcadores positives, tal vez deberiamos 
modifiear ligeramente la distribuciôn de frecuencias para cada una
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de las entidades tumorales de la serie estudiada, que quedarian 
como se muestra en la grâfica 32.
Estimamos, por tanto, que el hallazgo de marcadores tumorales 
(HGC y AFP) debe hacer que un determinado tumor se encuadre 
dentro del grupo de tumores germinales no germinomas, con la 
sospecha de coriocarcinoma, para los que muestran HGC o bien de 
tumor del seno endodermal o de carcinoma embrionario, para los 
que muestran AFP. Tan solo la evoluciôn posterior, a largo plazo, 
sugerirâ que algunos de estos tumores pudieron haber sido en
realidad germinomas con âreas de diferenciaciôn celular, pero en 
cualquier caso, estos pacientes se habrân beneficiado de la 
radioterapia y habrân recibido, a nuestro juicio, el mejor tipo de 
tratamiento para su tumor.
Creemos ademâs, que la büsqueda a ultranza de un diagnôstico
histolôgico seguro, dentro del grupo de tumores germinales no 
germinomatosos, tiene un escaso valor prâctico, ya que todos estos 
tumores, desde un punto de vista de manejo terapeutico, pueden
dividirse en dos grandes grupos, el de aquellos que no responden a 
una radioterapia de prueba y que serân por tanto susceptibles de 
cirugfa (en la prâctica, teratomas bien diferenciados, teratoide s y 
tumores y lesiones no tumorales erroneamente diagnosticados de 
tumor germinal), y el de aquellos otros que muestran respuesta a la 
radioterapia y por tanto pueden beneficiarse de esta.
En el primer grupo, es obvio que algunos casos recibirân una 
pequena dosis de radioterapia de forma innecesaria, pero 
estimamos que esa dosis de prueba se compensa por el riesgo
quirürgico al que se someterian todos los pacientes del segundo 
grupo si se adoptara una actitud quirürgica indiscriminada, riesgo 
que, aunque hoy dia es aceptable, puede ser estimado al menos en 
un 3-5 % de mortalidad, en cualquier serie con suficiente numéro de 
casos.
En el segundo grupo, creemos que la radioterapia ofrece a los 
pacientes una magnifica forma de tratamiento, con el que hemos
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logrado largas supervivencias, dudosamente mejorables con el 
concurso de la cirugfa, aun en los casos de sospechosa alta 
malignidad biologica, como son aquellos en los que se detectan cifras 
significativamente altas de AFP.
Contra el argumento de que la existencia de un diagnôstico de 
certeza en tumores germinales de supuesta malignidad alta podrfa 
haber condicionado otras actitudes terapeuticas, como la 
administraciôn de quimioterapia, o la radiaciôn espinal, hemos de 
senalar la experiencia acumulada en la literatura, en el sentido de 
que por régla general, en aquellos casos en los que se adopta esta 
actitud de quim ioterapia y radiaciôn extensa, se obtienen 
supervivencias relativamente cortas (JENNINGS y COLS, 1984), tal 
como corresponde a lesiones con alta malignidad, lo que nos lleva a 
senalar que la utilidad prâctica de dicho planteamiento es dudosa, o 
al menos discutible.
TUMORES EN LA SERIE
20%
4%
4%
10%
38%
14% 10%
■  GERMINOMAS 
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□  METASTASIS
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GRAFICA 32: Distribuciôn relativa de los tumores de la 
serie considerando la posible interpretaciôn como 
germinomas de 2 tumores secretores.
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V.8. PAUTAS DE TRATAMIENTO EN LOS TUMORES DE LA 
REGION PINEAL.
V.8.a. DERIVACIONES
En los tumores de la regiôn pineal, la presencia de hidrocefalia, que 
en muchas ocasiones produce la sintomatologia mâs alarmante, 
condiciona la necesidad de aliviar la hipertensiôn intracraneal 
originada por la interferencia en la circulaciôn del LCR.
Esto puede hacerse de dos maneras. La primera, colocando un 
sistema de derivaciôn del LCR, planteândose mâs adelante la mejor 
forma de tratar el tumor causante del cuadro. La segunda, 
realizando una intervenciôn quirürgica que permita de entrada 
extirpar el tumor y por consiguiente, desbloquear las vias de
circulaciôn del LCR.
Creemos que la elecciôn de una u otra de estas dos modalidades de 
tratamiento estâ condicionada fundamentalmente por la situaciôn
del paciente y por la propia experiencia de cada cirujano.
Cuando existe una hidrocefalia importante, la colocaciôn de un 
sistema de derivaciôn del LCR, generalmente al peritoneo, es 
mandatorio y a veces puede representar una urgencia absoluta.
Cuando existe una hidrocefalia moderada y, sobre todo, si la 
situaciôn clfnica del paciente no es alarmante, el manejo de dicha 
hidrocefalia se puede diferir y surgen, a su vez, dos alternativas: la 
primera es la colocaciôn de una derivaciôn como fase previa a otros 
tratamientos (radioterapia o quimioterapia). La segunda, colocar una 
derivaciôn y, una o dos semanas después, procéder al abordaje
directo de la lesiôn.
Si se escoge esta ültima opciôn, no es recomendable esperar mucho 
tiempo entre la derivaciôn y la cirugfa directa, ya que, cuando ha 
disminuido mucho de tamaho el sistema ventricular, la retracciôn
del parénquima cerebral, durante la cirugfa, puede estar dificultada 
(LAPRAS, 1984).
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En cualquier caso, al colocar la derivaciôn, debe tenerse en cuenta la 
via de acceso posterior, al objeto de que el sistema implantado no 
interfiera con el colgajo a realizar.
La colocaciôn de una derivaciôn, como fase previa a la cirugfa, 
permite, de forma accesoria, pero no poco importante, realizar un 
estudio de LCR (citologfa y marcadores tumorales) que puede 
condicionar el manejo terapeutico posterior.
Los que, por el contrario, prefieren abordar directamente el tumor, 
sin colocaciôn de una derivaciôn previa, alegan que la 
ventriculostomfa durante el mismo acto quirürgico permite una facil 
retracciôn del parénquima cerebral, que una derivaciôn previa 
puede obstruirse por sangre o por aire durante la cirugfa, 
convirtiéndose en un sistema incontrôlable (STEIN y FETELL, 1984), 
y que, ademâs, no es siempre necesario colocar una derivaciôn tras 
la extirpaciôn del tumor (LAPRAS, 1984), y en todo caso, si es 
necesario, puede colocarse con posterioridad (STEIN y FETELL, 
1984).
Por otra parte, quienes estân en contra de la colocaciôn de 
derivaciones previas a la cirugfa, seüalan que tras ella, es dificil de 
saber si el sistema es normofuncionante y si el paciente es o no 
vâlvulo-dependiente, y por tanto, si se puede o no prescindir de la 
derivaciôn.
Segün nuestra propia experiencia, somos partidarios de aliviar la 
hidrocefalia, cuando exista de forma significativa, y como primer 
tratamiento, en todo paciente con un tumor de la regiôn pineal.
Si el paciente nos llega en situaciôn de hidrocefalia aguda y con 
grave afectaciôn de conciencia, en lugar de una derivaciôn 
ventriculoperitoneal, preferimos colocar de urgencia un drenaje 
ventricular externo, lo que nos permitirâ conocer en cada momento 
si el drenaje estâ permeable y nos evitarâ la duda de un incorrecte 
funcionamiento del mismo en aquellos pacientes en los que no se 
produzca una râpida recuperaciôn neurolôgica. Posteriormente,
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cuando haya pas ado la situaciôn de gravedad, este sistema externo 
es sustituido por una derivaciôn ventriculoperitoneal.
Tras la colocaciôn de esta derivaciôn, tendremos el suficiente 
margen para realizar los estudios pertinentes (TAC, arteriografia, 
marcadores, etc) al objeto de decidir, en cada caso, la mejor pauta 
de tratamiento.
Si después de los estudios correspondientes, o tras constatar el fallo 
de la radioterapia, se decide el abordaje quirürgico al tumor, éste se 
realiza mucho mâs facilmente con un sistema de derivaciôn 
previamente colocado. No hemos encontrado ninguna diferencia, en 
cuanto a una mayor o menor facilidad de retracciôn del parénquima 
cerebral, en funciôn del tiempo transcurrido entre la colocaciôn de 
la derivaciôn y la cirugfa directa.
Por ültimo, tras solucionarse el efecto de masa producido por el
tumor, ya sea por efecto de la radioterapia, o por nuestra actuaciôn 
quirürgica, podemos plantearnos la conveniencia o no de retirar la 
derivaciôn. Para ello, podemos clipar ésta en cualquier punto de su
trayecto y comprobar, clfnicamente o por TAC, si el paciente toléra
este procedimiento y obrar en consecuencia.
En aquellos casos en los que la hidrocefalia sea mfnima y se sometan
a un tratamiento de prueba con radioterapia, puede ser vâlido no
colocar una derivaciôn, en espera de que la eficacia de la misma no 
lo haga necesario. Sin embargo, en estos pacientes, se realiza un
seguimiento clfnico mâs riguroso y, en cualquier caso, se practican 
contrôles periôdicos de TAC a intervalos regulares, una vez iniciada 
la radioterapia, a fin de controlar la evoluciôn del tamano
ventricu lar.
Una vez tomada la decisiôn de colocar una derivaciôn a un paciente 
con un tumor de la regiôn pineal, la discusiôn se centra en la
situaciôn anatômica del sistema, sus distintos tipos y su presiôn de 
ap e rtu ra .
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Nosotros escogemos siempre como lugar para la realizaciôn del 
trépano ventricular, la regiôn frontal derecha, que no interfiere con 
posteriores intervenciones, y en nuestra experiencia, nos permite un 
acceso mas facil al ventriculo lateral.
En cuanto a los diferentes sistemas, hemos empleado las 
derivaciones ventriculoatriales y, en los ültimos anos, usamos 
preferentem ente las derivaciones ventriculoperitoneales por su 
mayor sencillez técnica.
Respecto de la presiôn de apertura, hemos utilizado siempre 
valvulas de presiôn media. Aunque no se han medido 
sistem aticam ente presiones intraventriculares, creemos que el 
cuadro de hidrocefalia obstructiva cursa con presiones médias o 
altas.
Una valvula de presiôn alta puede no resolver la situaciôn, y un 
sistema de presiôn baja puede originar cuadros de hemorragia 
extraparenquim atosa, como senala LAPRAS (1984) o incluso 
favorecer la apariciôn de hemorragias intraparenquimatosas o 
intratumorales. De todas formas, este problema parece en vias de 
soluciôn, con los nuevos sistemas de vâlvulas con presiôn de 
apertura variable.
Obviamente, la implantaciôn de sistemas de derivaciôn del LCR tiene 
m orbilidad, en form a de infecciones, hem orragias, crisis, 
obstrucciones del sistema, etc.
Sin embargo, en el caso de los tumores del area pineal, una de las 
mayores reticencias a su uso viene condicionada por la posible 
siembra tumoral, en determinados casos, a través de la derivaciôn.
Desde la descripciôn de WOLF y COLS (1954) de metastasis de un 
glioblastoma del III ventriculo, a través de una derivaciôn, se han 
presentado en la literatura casos semejantes.
Como decian LIWNICZ y RUBINSTEIN, en 1979, los gliomas que 
tienen capacidad de propagarse a lo largo de las vias del LCR tienen
329
también capacidad, al menos teôricamente, para propagarse a través 
de un sistema de derivaciôn.
Los germinomas, los tumores germinales no germinomatosos, los 
pinealoblastomas y los gliomas malignos, podrian diseminarse por 
esta via. La mayor frecuencia parece corresponder a los germinomas 
(HORI y COLS, 1971; NEUWELT y COLS, 1979; SfflBATA y COLS, 
1972, etc.) y a tumores germinales no germinomatosos. Es de 
destacar, en este sentido, que de los 11 tumores del seno 
endodermal recogidos por BAMBERG y COLS, en 1984, y a los que se 
les habia colocado un sistema de derivaciôn, el 36 % se diseminaron 
a través de éste.
Para evitar esta diseminaciôn, ya en 1976, HOFFMAN y COLS., 
propusieron la incorporaciôn de un filtro de millipore a los sistemas 
de derivaciôn, en pacientes con meduloblastoma.
Desde entonces, algunos autores recomiendan usar también filtros 
de millipore, acoplados a las derivaciones, en el tratamiento de 
determinados tumores de la regiôn pineal (HAIMOVIC y COLS, 1981; 
BAMBERG y COLS, 1984; EDWARDS y COLS, 1988, et.).
Sin embargo, para otros, los filtros tendrian el inconveniente de una 
mayor facilidad de obstrucciôn del sistema, y ademâs, autores como 
STEIN (1984) y NEUWELT (1984) no los consideran utiles.
En 1984, HOFFMAN ha introducido el uso de los filtros de versapore, 
que tienen la ventaja de ser mâs maleables, de que se rompen 
menos y de que se instalan en el sistema de derivaciôn de forma 
que si se obstruye, el filtro es excluido del flujo, que puede 
continuar por otra via.
Tal vez la soluciôn lôgica a este problema sea evitar las derivaciones 
en aquellos tumores con alto riesgo de diseminaciôn. Sin embargo, 
teniendo en cuenta las caracteristicas frecuentes de infiltraciôn local 
y de dificultad para una extirpaciôn radical, precisamente en 
algunos de estos tumores, no creemos que la derivaciôn pueda 
obviarse de forma sistemâtica.
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En nuestra serie no hemos usado ningûn tipo de filtros. Se colocô un 
sistema de derivaciôn en 33 pacientes, incluyendo 12 germinomas, 
4 tumores germinales no germinomatosos, 3 pinealoblastomas, 2 
pineocitomas, y 2 gliomas malignos, sin que en ningùn caso se haya 
objetivado diseminaciôn tumoral a través de la derivaciôn.
Creemos que, a pesar de esta experiencia personal, que nos ha 
permitido hasta el momento no plantearnos la necesidad de colocar 
filtros en nuestros sistemas de derivaciôn, la posibilidad de una 
siembra tumoral facilitada por estos sistemas debe ser tenida en 
cuenta a la hora de valorar sus ventajas e inconvenientes.
V.8.b. BIOPSIA ESTEREOTAXICA
Algunos autores defienden la realizaciôn de biopsias estereotâxicas 
para el diagnôstico de los tumores de la regiôn pineal y plantear asi 
el mejor modo de tratamiento (MOSER y BACKLUND, 1984; FRANK y 
COLS, 1985, 1986).
Entre las indicaciones de esta técnica estarfan la evidencia de una 
lesiôn con caracteristicas TAC de malignidad (MOSER y BACKLUND, 
1984; PLUCHINO y COLS, 1989), y la presencia de una lesiôn 
extensa, con diseminaciôn subaracnoidea y marcadores positives 
(EDWARDS y COLS, 1988).
Entre sus ventajas estarfa la obtenciôn de un diagnôstico histolôgico 
sin apenas morbilidad, la posibilidad de seleccionar determinados 
tumores para un tratamiento de radioterapia, la posibilidad de 
plantear, en determinados casos, una radioterapia intersticial, o bien 
colocar una derivaciôn, durante el mismo acto quirürgico (FRANK y 
COLS, 1982; PECKER y COLS, 1979), una menor hospitalizaciôn de 
gran parte de los pacientes, etc.
La morbilidad de la técnica parece ser realmente baja, cuando se 
realiza en pacientes con situaciôn neurolôgica estable (BOETHIUS y 
COLS, 1978; MARSHALL y SANGFITT, 1977; PECKER y COLS, 1979).
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Para estos ültimos autores existe un 1 % de complicaciones sérias 
(hematomas) y en el 2.8 % de los pacientes pueden aparecer déficits 
transitorios. Estas cifras son anâlogas a las referidas por OSTERTAG 
y COLS. (1980), MOSER y BACKLUND (1982), REKATE y COLS, 
(1981), etc.
La principal lim itaciôn de la biopsia estereotâxica estarfa 
representada por la dificultad para obtener el suficiente tejido ütil 
para un correcto examen histolôgico, lo que ocurre, en la opiniôn de 
MOSER y BACKLUND (1984), en el 12 % de los casos.
Otra dificultad estriba en el hecho frecuente de que la lesiôn tenga 
âreas con diferentes grados de malignidad, o bien se trate de 
tumores mixtos, en cuyo caso el estudio histolôgico puede llevar a 
un diagnôstico incorrecto. Lo primero ocurriô en el 5 % de los casos 
de PECKER y COLS (1979), y lo segundo en el 16 % de sus casos.
Los que estân en contra de la biopsia estereotâxica, argumentan 
todas estas limitaciones e incluso la posibilidad de una siembra 
tumoral facilitada por el procedimiento (CHANG y COLS, 1981).
No tenemos experiencia personal en la realizaciôn de biopsias 
estereotâxicas para el diagnôstico de los tumores de la regiôn pineal. 
Sin embargo, creemos que las modernas técnicas que permiten 
realizar estas biopsias guiadas por la TAC, pueden ocupar un 
im portan te  papel d iagnôstico  en determ inados tum ores, 
particularmente en aquellos cuyo exacta naturaleza sea dificil de 
establecer en base a sus datos clfnicos y morfolôgicos, e igualmente 
en aquellos otros, sometidos a radioterapia por una firme sospecha 
de tumor germinal, y cuyo comportamiento biolôgico difiera del 
esperado.
Otras veces, la opciôn entre realizar una biopsia estereotâxica o un 
abordaje directo a la lesiôn, deberâ ser cuidadosamente valorada 
por cada cirujano, en base a su experiencia, sus propias cifras de 
morbilidad y sobre todo, a los posibles planteamientos terapeuticos 
de los que una determinada lesiôn parece poder beneficiarse.
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V.8.C. CIRUGIA DIRECTA
Recordemos que la primera era de la cirugfa de la region pineal 
comienza en las primeras décadas del presente siglo, con 
neurocirujanos como HORSLEY (1910), BRUNNER (1911), PUSSEP 
(1914), DANDY (1921), KRAUSE (1926) y VAN WAGENEN (1931), 
quienes no se arredran ante los malos resultados obtenidos.
En 1932 CUSHING escribe que la exposicion de un tumor pineal
nunca es lo suficientemente buena como para permitir un intento de 
extirpaciôn”.
Ya en un segundo periodo, los intentos quirûrgicos estuvieron 
dirigidos a solucionar la hidrocefalia (STOOKEY y SCARFF, 1936; 
TORKILDSEN, 1948), al tiempo que se constataba la posible utilidad 
de la radioterapia en el tratamiento de estas neoplasias.
Una tercera época se inicia hacia 1970, con las nuevas técnicas 
neuroquirûrgicas y los logros de la neuroanestesia, que pronto van a 
permitir abordar la regiôn pineal sin los inconvenientes de unos 
fndice de mortalidad y de morbilidad antes prohibitives.
Mâs tarde, la aportaciôn diagnôstica de la TAC, el descubrimiento de 
los marcadores tumorales y la utilizaciôn de nuevas técnicas como el 
aspirador ultrasônico, nos han llevado al momento présente, en el 
que contamos con diversas opciones para el manejo de estos 
tumores, todas ellas basadas en una ampliaciôn de nuestras 
posibilidades terapeuticas y en un mejor conocimiento de su 
biologfa.
Las vias de abordaje a la regiôn pineal son bâsicamente cuatro, a las 
que se han introducido diversas modificaciones.
En 1910, HORSLEY recomienda el abordaje supratentorial, con 
divisiôn del tentorio, técnica modificada después por POPPEN y 
MARINO (1968), JAMIESON (1971) y LAZAR y CLARK (1974).
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Hacia 1920, BRUNNER utiliza la via transcallosa, que sena luego 
seguida por DANDY (1921).
En 1926, KRAUSE em plea un abordaje in fra ten to ria l 
supracerebeloso, abordaje que séria luego utilizado y defendido a 
ultranza por STEIN, en 1971.
En 1931, VAN WAGENEN describe el abordaje transventricular y en 
1966, POPPEN describe un abordaje occipital, elevando este lôbulo y 
seccionando el tentorio.
Las distintas ventajas e inconvenientes de todas estas vias son de 
sobra conocidas por todos los neurocirujanos, y cuando en 1976, 
OBRADOR y COLS, revisan 78 pacientes recogidos de la literatura, 
senalan un 45 % de mortalidad para la via de BRUNNER-DANDY, un 
40 % para la via transventricular de VAN WAGENEN, un 27 % para 
la via occipital transtentorial de HORSLEY-POPPEN, y un 14 % para la 
via supracerebelosa de KRAUSE-STEIN.
Estas cifras de mortalidad han descendido en los ültimos anos. Asi, 
PLUCHINO y COLS (1989) y STEIN (1984) senalan el 0 % y el 3.75 % 
de mortalidad, respectivamente, utilizando la via supracerebelosa. 
EDWARDS y COLS (1988) y HOFFMAN (1984) no tienen mortalidad 
em pleando las vias supratentoriales, y no son pocos los 
neurocirujanos que utilizan indistintamente las diferentes vias de 
abordaje, con resultados optimos (NEUWELT, 1984; JOOMA y 
KENDALL, 1983; WOOD y COLS, 1981, etc.).
Es obvio que, aunque cercanos en el tiempo, bien lejos nos 
encontramos hoy de afirmaciones como la de DAVIDOFF, quien hace 
solo dos décadas afirmaba que ".... tras 50 anos de sangrientos y 
agresivos esfuerzos por parte de varias generaciones de 
neurocirujanos, la cirugia radical de las lesiones de la region pineal 
es totalmente infructuosa".
Es también indudable que los avances técnicos de nuestra 
especialidad, y sobre todo la adquisiciôn del microscopio quirürgico, 
de la coagulacion bipolar y del aspirador ultrasônico, nos permiten
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hoy abordar la region pineal con aceptables cifras de mortalidad y 
de morbilidad.
Pero ademâs, al tiempo que hemos avanzado en nuestra técnica, 
también hemos avanzado en el conocimiento biolôgico de los 
tumores de la regiôn pineal, y ello nos ha permitido contemplar con 
optimismo opciones terapeuticas, paradôjicamente distintas de 
aquellas que desde antiguo sonâbamos poder realizar.
Hoy dia la cuestiôn no se centra tanto en la técnica quirürgica para 
abordar los tumores de la regiôn pineal, como en saber dilucidar 
cuâles de estos tumores y en qué momento deben ser intervenidos 
quirürgicamente, y cuâles son aquellos que deben ser sometidos a 
otras opciones terapeuticas.
En el momento actual, los abordajes quirûrgicos mâs racionales 
parecen ser aquellos que permiten llegar a la regiôn pineal 
siguiendo un camino extraparenquimatoso, posible sin grandes 
dificultades, gracias a la relajaciôn cerebral que nos ofrece el 
anestesista.
Estos abordajes son fundamentalmente la via supracerebelosa de 
KRAUSE-STEIN y la via occipital transtentorial de HORSLEY -POPPEN.
Su mortalidad, cuando se adquiere cierta experiencia, puede oscilar 
entre el 0 % (SANO, 1976; JENKIN y COLS, 1978; WOOD y COLS, 1981; 
SANO y MATSUTANI, 1981; JOOMA y KENDALL, 1983; EDWARDS y 
COLS, 1988) y el 5 % (LAPRAS, 1984).
No es de extranar que, ante estos aceptables resultados, muchos 
neurocirujanos defiendan a ultranza la cirugfa directa en todos los 
tumores de la regiôn pineal, lo que permitirfa no solo solucionar 
muchas veces el cuadro patolôgico, sino ademâs, contar con un 
diagnôstico histolôgico seguro, capaz de permitirnos un mayor 
conocimiento de la biologfa tumoral y de ayudarnos en la elecciôn 
del mejor tratamiento coadyuvante posterior.
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A estos argumentos se suma el de que un alto porcentaje de 
tumores de la region pineal (entre un 20 y un 40 %) serian benignos 
y radiorresistentes (DE GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973; STEIN y 
FETTELL, 1984; HOFFMAN 1984; EDWARDS y COLS, 1988; PLUCHINO 
y COLS, 1989).
Aün en el caso de tumores marcadamente radiosensibles, como los 
germinomas, los defensores de la cirugfa directa a ultranza senalan 
que ésta permite reducir la masa tumoral y disminuir la dosis de 
radioterapia posterior (WARA y COLS, 1977; DEMAKAS y COLS, 
1982; WOOD y COLS, 1981; DANOFF y SHELINE, 1984).
En el caso de tumores germinales no germinomatosos, la cirugfa 
permitirfa un diagnôstico de certeza y reducir también la masa 
tumoral, con lo que serfa mayor la efectividad de la radioterapia y/o 
quimioterapia (SANO y MATSUTANI, 1981; HOFFMAN, 1984; 
LAPRAS, 1984; NEUWELT, 1984; EDWARDS y COLS, 1988).
Para los tum ores m alignos del parénquim a p ineal, los 
pinealoblastomas, el planteamiento serfa anâlogo y, a pesar de que 
rara vez la cirugfa es radical, permite indicar otros tratamientos 
com plem entarios.
En los pineocitomas, el tratamiento quirürgico puede ser radical, 
aunque para muchos autores, que les consideran tumores malignos, 
dudosamente curativo (NEUWELT, 1984; RUBINSTEIN, 1982). Sin 
embargo, la cirugfa permite un estudio histolôgico exhaustivo, que 
puede orientar el pronôstico (RUBINSTEIN, 1982) e indicar la 
necesidad de otros tratamientos (NEUWELT, 1984; EDWARDS y COLS, 
1988).
En los gliomas de la regiôn pineal, al igual que en los gliomas de 
otras localizaciones intracraneales, es obvia la eficacia de la cirugfa 
en las formas histolôgicamente benignas y cuestionable su utilidad 
en las formas malignas (UEKI y TANAKA, 1980).
Sin embargo, a pesar de todas estas razones, el alto porcentaje de 
tumores germinales radiosensibles en la regiôn pineal y los buenos
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resultados que sobre ellos obtiene la radioterapia, ha llevado a otros 
autores a defender la conveniencia de someter a la mayor parte de 
los tumores de esta localizaciôn, a un tratamiento inicial de prueba 
con radioterapia, lo que es conocido como "biopsia biolôgica" 
(ISAMAT, 1979) o "radiaciôn diagnôstica" (TAKAKURA, 1984).
Si el tumor responde a la radioterapia, lo que es facil de comprobar 
mediante TAC, se compléta ésta hasta una dosis de alrededor de 
5.000 rads, y si, por el contrario, el tumor no se modifica, se 
considéra no radiosensible y estarfa indicada la intervenciôn 
quirürgica.
Es indudable que este procéder puede llevar a errores diagnôsticos, 
y a que tumores como los pinealoblastomas, que responden bien a la 
rad io te rap ia , pueden ser erroneam ente d iagnosticados de 
germinomas, y lo mismo ocurre con algunos tumores germinales no 
germ inom atosos, que pueden responder parcialm ente a la 
rad io terapia.
Es dudoso, sin embargo, que estos posibles errores diagnôsticos 
supongan importantes errores terapeuticos, ya que en esos casos, la 
obtenciôn de una muestra histolôgica y la correcta identificaciôn del 
tumor, no va a modificar sustancialmente un tratamiento de 
radioterapia después de la cirugfa, y cuya efectividad parece muy 
dudosamente influenciada por el grado de exéresis quirürgica 
(PLUCHINO y COLS, 1989).
Por otra parte, el argumento de que la cirugfa de los tumores 
radiorresistentes se hace mâs dificil tras la radioterapia (STEIN, 
1984; NEUWELT y BETJER, 1984; LAPRAS, 1984) es discutible y no 
estâ de acuerdo con nuestra propia experiencia ni con la de autores 
como ABAY y COLS (1981) o UEKI y TANAKA (1980), quienes 
incluso llegan a recomendar la radioterapia previa a la cirugfa, con 
la finalidad de reducir la vascularizaciôn tumoral.
Nuestra opiniôn actual es que el abordaje a los tumores de la regiôn 
pineal puede hoy hacerse, si es necesario, con aceptables fndices de 
m orbilidad y mortalidad, pero ante la evidencia de que la
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radioterapia soluciona gran parte de dichos tumores, debemos 
esforzarnos por seleccionar los casos susceptibles de ser sometidos 
de entrada a uno u otro de dichos tratamientos.
Tal como hemos comprobado en nuestra serie, y en contra de la 
opinion de NEUWELT y COLS (1979), los germinomas, como 
prototipo de lesiôn radiosensible, presentan la mayor parte de las 
veces un patrôn clfnico y morfolôgico (TAC) caracteristico, que 
permite su identificaciôn sin necesidad de estudio histolôgico, por lo 
que es perfectamente vâlido, en esos casos, iniciar de entrada un 
tratamiento con radioterapia.
Creemos que solo en aquellas lesiones cuya imagen TAC sea 
caracterfstica de un proceso no radiosensible, o cuando el 
tratam iento de prueba con radioterapia sea ineficaz, debe
plantearse la necesidad de un tratamiento quirürgico.
Opinamos por tanto, al igual que JOOMA y KENDALL (1983), que en 
los tumores de la regiôn pineal, el estudio de datos clfnicos, el
estudio de marcadores tumorales, el estudio de las imâgenes de TAC 
y, si es necesario, la valoraciôn de su respuesta a una pequena dosis 
de radioterapia, permite generalmente un diagnôstico especffico con 
alto grado de probabilidad.
De este modo, los germinomas deben ser seleccionados para 
radioterapia y tan solo en los restantes tumores serfa vâlido
plantearse la conveniencia o no de un abordaje quirürgico a la lesiôn
como pauta inicial de tratamiento.
Como veremos en el siguiente apartado de nuestra discusiôn, incluso 
en tumores no germinomas, pero radiosensibles en mayor o menor 
grado, la radioterapia puede sustituir ventajosamente a la cirugfa, 
en cifras de morbilidad y de eficacia.
338
V.8.d. RADIOTERAPIA
En épocas pasadas, y debido a la alta mortalidad quirürgica, el 
criterio mas extendido para el manejo de los tumores de la region 
pineal fue su tratamiento con radioterapia, tras haber solucionado la 
hipertensiôn intracraneal, con la colocaciôn de un sistema de 
derivaciôn de LCR (BRADFIELD y FEREZ, 1972; CUMMINS y COLS, 
1960; DE GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973; OBRADOR y COLS (1976; 
POPPEN y MARINO, 1968).
Sin embargo, tal como anteriormente hemos senalado, la reducciôn 
de esta mortalidad, debido a las nuevas técnicas neuroquirûrgicas, 
ha planteado el problema de la conveniencia o no de una cirugfa 
directa como paso previo a una posible radioterapia posterior.
Por otra parte, también existen dudas y opiniones dispares acerca 
de cuestiones bâsicas cuando se aplica radioterapia a estos tumores. 
Entre estas dudas, podemos citar la conveniencia o no de radiar todo 
el neuroeje, o el establecimiento de la dosis ôptima de radiaciôn.
Hemos discutido con anterioridad los argumentos que esgrimen hoy 
dia los partidarios de la cirugfa directa a los tumores de la regiôn 
pineal, y hemos senalado que, en nuestra opiniôn, muchos de estos 
argumentos pueden ser rebatidos.
Un anâlisis crftico de nuestra propia serie nos muestra que se 
realizô un abordaje quirürgico en un nümero elevado de casos (29 
casos), con 3 fallecim ientos en relaciôn con la cirugfa 
(aproximadamente 10 % de mortalidad). Si tenemos en cuenta que 2 
de estos pacientes tenfan un germinoma, potencialmente curable si 
se hubiera realizado un tratamiento inicial de radioterapia, debemos 
plantearnos nuestra actitud terapeutica y sentar las bases para 
intentar seleccionar los pacientes candidates a la cirugfa.
Por otra parte, tumores de alta malignidad biolôgica, como son 
considerados los que muestran secreciôn de marcadores, se han 
beneficiado en nuestra serie de la radioterapia como tratamiento
339
ünico, alcanzando supervivencias largas, dudosamente superables si 
se hubiera realizado una intervenciôn quirürgica previa.
Es mâs, casos de esta naturaleza maligna, sometidos a cirugfa y 
radioterapia posterior, como fueron un carcinoma embrionario y un 
teratocarcinoma, fallecieron al ano de la cirugfa, a pesar de haberse 
beneficiado, teôricamente, de ambos tipos de tratamiento.
Estos resultados apoyan la opiniôn de que la resecciôn quirürgica en 
tumores malignos y, en mayor o menor grado, radiosensibles de la 
regiôn pineal, no consigne en modo alguno un aumento de la 
supervivencia (JENKIN y COLS, 1978; DANOFF y SHELINE, 1984), 
cuando se comparan los resultados con los que se obtienen con el 
empleo solo de radioterapia.
Es mâs, aunque la resecciôn quirürgica fuera ütil en estas lesiones, y 
no tuviéramos cifras de mortalidad, debemos tener en cuenta que 
en su inmensa mayorfa tan solo se pueden realizar extirpaciones 
parciales o subtotales (DE GIROLAMI y SCHMIDEK, 1973), lo que 
cuestiona aün mâs la utilidad de este enfoque terapeutico.
Por otra parte, debemos tener en cuenta la experiencia de muchos 
autores, en el sentido de que la intervenciôn quirürgica puede ser 
responsable de una diseminaciôn de células tumorales en el LCR, y 
de hecho es facilmente objetivable que precisamente la mayor 
incidencia de tumores de la regiôn pineal con siembra y 
diseminaciôn en LCR, corresponden a series en los que existe un alto 
porcentaje de tumores verificados histolôgicamente (CHAPMAN y 
LINGGOOD, 1980; JENKIN y COLS, 1978; SUNG y COLS, 1978; WAGA y 
COLS, 1979; WARA y SHELINE, 1978).
Es obvio que esta mayor frecuencia de diseminaciôn tumoral, tal vez 
relacionable con la cirugfa, requiere en estas series una radioterapia 
obligada sobre regiôn raqufdea, con lo que se incrementa la 
m orbilidad.
Actualmente disponemos de medios para predecir la histologfa de 
muchos de los tumores de la regiôn pineal, sin necesidad de cirugfa.
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Entre ellos citaremos una vez mas, ademâs de la clmica (edad, sexo, 
sintom atologia) el aspecto TAC de los distintos tumores
(ZIMMERMAN y COLS, 1980), la valoraciôn de marcadores tumorales
(HAASE y N0RGAARD-PEDERSEN, 1979), y en ultimo término, la 
respuesta del tumor a pequenas dosis de radioterapia (GRIFFIN y 
COLS, 1981; INOUE y COLS, 1979; ONOYAMA y COLS, 1979; JOOMA y 
KENDALL, 1983).
Tumores como los g e rm in o m a s  desaparecen rapidamente con 
radioterapia. Ya en 1979, INOUE y COLS, refieren que estos tumores 
se reducen tras 600 rads y desaparecen tras la administraciôn de 
1.600-3.000 rads. UEKI y TANAKA senalaron en 1980 que entre 
800 y 2.000 rads es la dosis con la que suelen desaparecer la 
mayoria de estas neoplasias. RICH y COLS (1985) refieren 
desapariciôn con dosis entre 2.000 y 3.000 rads y JOOMA y
KENDALL (1983) consideran que 1.000 rads son suficientes para 
controlar estos tumores.
Sin embargo, parece haberse comprobado que pacientes con 
germinomas de la region pineal, tratados con dosis de radioterapia 
inferiores a 5.000 rads, muestran un mayor porcentaje de récidivas 
que los tratados con dosis superiores a 5.000 rads.
Asi, SUNG y COLS (1978) senalan que el 88 % de todas las récidivas 
en estos tumores tienen lugar en la zona pineal, y en relacion con 
haberse aplicado dosis bajas de radiacion (3.800-4.000 rads).
Igualmente, SUNG y COLS (1978) encuentran un 47 % de récidivas 
en pacientes tratados con menos de 5.000 rads sobre la zona pineal, 
mien tras que solo existe un 10 % de récidivas en pacientes tratados
con mas de 5.000 rads.
También RAO y COLS (1981) observan un 33 % de récidivas en 
pacientes que recibieron menos de 5.000 rads, frente al 13 % en los 
que recibieron dosis superiores a los 5.000 rads.
Todo esto hace pensar que dosis entre 5.000 y 6.000 rads deben ser 
consideradas como las mas apropiadas para el tratam iento
341
radioterâpico de estos tumores, lo que contrasta con el hecho de que 
los germinomas testiculares suelen requérir dosis men ore s (2.500- 
3.000 rads).
Es posible que esta diferencia entre los germinomas pineales y los 
germinomas testiculares obedezca a que estamos tratando lesiones 
biolôgicamente distintas, y a favor de esta hipôtesis podemos 
recordar la frecuencia con que encontramos en la region pineal, 
germinomas con areas de diferenciaciôn histolôgica, a veces con 
células inmunopositivas a la HGC, e incluso tumores germinales 
mixtos, en los que prédomina el componente germinomatoso.
En el caso de la mayoria de los tu m o re s  g e rm in a le s  no 
g e rm in o m a to s o s , parece aceptado por muchos autores que gran 
parte de ellos muestran una radiosensibilidad parcial y de acuerdo 
con TAKAKURA (1984), la presencia de marcadores, no siempre 
présentes, séria de alto valor para su diagnôstico clmico.
Segùn RICH y COLS (1985) dosis de radioterapia entre 2.000 y 3.000 
rads, consideradas como de prueba diagnostica, pueden o no 
disminuir el tamano de la lesion y es frecuente la apariciôn de 
diseminaciôn espinal, por lo que muchos autores aconsejan en estos 
casos ampliar la radioterapia al canal raquideo.
La alta malignidad biolôgica de estos tumores, si exceptuamos, 
segün nuestra clasificaciôn, los teratomas benignos y teratoides, 
hace que la radioterapia, aunque util, no ofrezca grandes 
supervivencias.
Se ha senalado que cuando estos tumores son HGC y AFP positivos, 
la radioterapia puede obtener remisiones transitorias, mientras que 
si son solo HGC o AFP positivos, la radioterapia se muestra menos 
eficaz, por lo que podria estar indicado entonces un tratamiento con 
quimioterapia (TAKAKURA, 1984; EDWARDS y COLS, 1988).
En nuestro caso, considerado como coriocarcinoma y posteriormente 
discutido, en cuanto a que pudiera tratarse de un germinoma con 
secrecion de HGC, se obtuvo una respuesta parcial a los 3.600 rads.
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administrândose una dosis de 4.000 rads holocraneal, con 5.000
rads en zona pineal.
En uno de nuestros dos casos con secreciôn de AFP, se obtuvo una 
reduccion practicamente compléta de la tumoraciôn a los 2.000 rads, 
completândose el tratam iento con una dosis de 5.000 rads
holocraneal y 1.200 sobre raquis.
En el segundo de estos casos, también se obtuvo respuesta tras la
radioterapia de prueba, completândose el tratamiento hasta 5.000
rads holocraneal y 2.000 rads sobre raquis.
El p in e a lo b la s to m a  es un tumor muy sensible a la radioterapia y 
puede regresar con las dosis de prueba de 2.000 a 3.000 rads (SUNG 
y COLS, 1978; TAKEUCHI y COLS, 1978; WARA y COLS, 1977, 1979). 
Metastatiza con mucha frecuencia en canal raquideo y pueden 
encontrarse células tumorales en LCR tras radioterapia, por lo que 
muchos defienden la radioterapia profilâctica del raquis (LAPRAS, 
1984) y la asociaciôn de otros tratamientos, como la quimioterapia.
Todos nuestros pinealoblastomas, histolôgicamente documentados, 
fueron tratados con dosis de 5.000 a 5.400 rads, holocraneales, y en 
uno de ellos, se radio ademâs raquis, con dosis de 1.000 rads, pese a 
lo cual, desarrollô metâstasis en esta localizaciôn, dos ahos después.
Con respecto a los p in e o c ito m a s , son tumores radiorresistentes y 
la radiacion posterior a la cirugia es discutible.
Suele aplicarse por casi todos los autores, teniendo en cuenta que, 
para casi todos ellos, estos tumores deben considerarse malignos, o 
al menos con potencial malignidad (HERRICK y RUBINSTEIN, 1979; 
NEUWELT, 1984).
Parece ser, sin embargo, que la posible diferenciaciôn histolôgica en 
estos tumores, hacia la Imea neuronal o neuronal y astrocitaria, 
condiciona una men or malignidad en la evoluciôn biolôgica de los 
mismos (HERRICK y RUBINSTEIN, 1979; RUBINSTEIN, 1982),
343
mientras que se ha senalado que la rara variante papilar indicaria 
un pronôstico altamente maligno (TROJANOWSKI y COLS, 1982) .
En nuestra experiencia, la mayoria de estos tumores presentan al 
microscopio electrônico signos de diferenciaciôn neuronal, si por 
taies entendemos, tal como senala RUBINSTEIN (1982), la presencia 
de vesiculas de contenido granular en el citoplasm a y 
prolongaciones de las células tumorales. Estos hallazgos no 
concuerdan necesariamente con la presencia de las grandes rosetas 
descritas por BORIT y COLS., en 1980 (rosetas pineocitomatosas).
Por otra parte, hemos tenido oportunidad reciente de estudiar un 
pineocitoma papilar, que séria el tercer caso de la literatura, 
después de la observaciôn de TROJANOWSKI y COLS (1982) y de los 
2 casos citados e incluidos en la serie de pineocitomas de la infancia, 
publicada por D'ANDREA y COLS, en 1987.
Tan to la evoluciôn de nuestro caso como los de la serie de D'ANDREA 
y COLS (1987), nos llevan a dudar de la mayor agresividad de los 
pineocitomas papilares, lo que unido a la discrepancia de hallazgos 
entre el estudio histolôgico convencional y el estudio de microscopia 
electrônica en los pineocitomas de nuestra serie, nos lleva a dudar 
de que los posibles signos de diferenciaciôn celular o estructural 
tengan una influencia decisiva en el pronôstico de estos tumores.
Creemos, por el contrario, que el pineocitoma debe ser considerado 
un tumor benigno, o al menos potencialmente benigno, a pesar de 
que se hayan referido comportamientos agresivos, que tal vez 
deban ser atribuidos a tumores cuyo encuadre histolôgico deberia 
haberse hecho mas bien como pinealoblastom as que como 
pineocitomas.
Los 4 pineocitomas de nuestra serie han tenido una magnifica 
evoluciôn tras la cirugia, ùnico tratamiento vâlido en estos tumores, 
sin que a ninguno de ellos, a pesar de lo recomendado en la 
literatura, se le haya administrado radioterapia posterior.
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Con respecto a los g lio m as, la indicacion de la radioterapia puede 
ser discutible, y autores como LAPRAS (1984) no recomiendan este 
tipo de tratamiento tras una extirpaciôn quirurgica extensa.
Otros autores, como NEUWELT (1984), recomiendan la radioterapia 
tras la cirugia en todos los gliomas malignos de la region pineal, y la 
misma actitud adoptan EDWARDS y COLS (1988), tan to en las formas 
malignas como en los astrocitomas pilociticos de Imea media, 
aplicando dosis focales entre 5.000 y 5.500 rads.
Es obvio, por ultimo, que en las raras m e té s ta s is  de la zona, la 
radioterapia puede tener, al igual que en otras localizaciones 
intracraneales, una indicaciôn meramente paliativa.
En el pasado, el campo a radiar, en el caso de los tumores de la zona 
pineal, incluia el tumor y un ârea marginal. Sin embargo, la 
observaciôn de que muchos de estos tumores tienden a diseminarse 
por contiguidad o por siembra en el sistema ventricular (SALAZAR y 
COLS, 1979) llevaron a la conveniencia de radiar al menos el sistema 
ventricular, junto con el ârea especifica del tumor (BRADFIELD y 
FEREZ, 1972; ONOYAMA y COLS, 1979; SALAZAR y COLS, 1979; SUNG 
y COLS, 1978, WARA y COLS, 1977,1979).
Posteriormente, otros autores han recomendado ampliar el campo 
de radiaciôn a todo el volumen cerebral, con lo que, en algunas 
series, se ha logrado disminuir considerablemente el numéro de 
récidivas (DANOFF y SHELINE, 1984; CHAPMAN y LINGGOOD, 1980; 
JENKIN y COLS, 1978). Sin embargo, la cuestiôn a este repecto no 
estâ totalmente resuelta (DANOFF y SHELINE, 1984).
Otro de los problemas a considerar es la conveniencia o no de radiar 
el raquis, como profliaxis a una eventual siembra en el curso 
evolutivo de los tumores pineales.
Teniendo en cuenta que la incidencia de siembra espinal en estos 
tumores es de alrededor del 10 % (DAYAN y COLS, 1966; WARA y 
COLS, 1979), parece innecesario plantear una radiaciôn raquidea 
profilâctica de forma indiscriminada. Sin embargo, puede ser
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importante conocer si existe un grupo de pacientes que pudiera 
beneficiarse de este tratamiento.
Generalmente, en ausencia de diagnôstico histolôgico, se ha 
considerado en el pasado que la positividad de la citologia del LCR 
y/o de la mielografia, serian indicaciones de radiaciôn espinal (SUNG 
y COLS, 1978; CHAPMAN y LINGGOOD, 1980).
Sin embargo, ya hemos discutido con anterioridad que la citologia 
del LCR tiene escaso valor diagnôstico, e incluso en pacientes con 
siembra espinal demostrada, tan solo es positiva en el 25 % de los 
casos (SUNG y COLS, 1978).
Ademâs, la incidencia de siembra subaracnoidea es altamente 
variable de unas series a otras y, como también hemos senalado con 
anterioridad, puede depender de factores como la manipulaciôn 
quirurgica previa. En pacientes no sometidos a cirugia, incluso 
considerando solo el grupo de los germinomas, puede ser tan baja 
como el 3 % de los casos (SANO y MATSUTANI, 1981).
Teniendo en cuenta que no parece haber aumento de supervivencia 
atribuible a la inclusiôn del raquis en los protocolos de radioterapia 
para los tumores de la regiôn pineal, y que la radiaciôn raquidea se 
asocia a morbilidad, sobre todo en pacientes jôvenes, parece dudoso 
establecer la indicaciôn sistemâtica de una radiaciôn espinal en 
estos tumores (DANOFF y SHELINE, 1984).
Incluso en tumores como los pinealoblastomas, en los que la 
radiaciôn espinal profilâctica parece indicada, creemos que esta 
actitud puede ser discutible, pues curiosamente, en nuestra serie, el 
ùnico paciente que desarrollô una siembra subaracnoidea espinal 
fue también el ùnico de los pinealoblastomas que habia recibido 
radiaciôn raquidea profilâctica.
Creemos por tanto, que en el estado actual de nuestros 
conocimientos, hay suficientes datos para indicar la radioterapia 
como tratamiento electivo en la mayor parte de los tumores de la 
regiôn pineal. La radiaciôn debe incluir en el campo la regiôn pineal
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y, al menos, la totalidad del sistema ventricular, aceptândose como 
minima la dosis de 4.500 rads sobre estas estructuras.
En cuanto a la radiaciôn profilâctica sobre el raquis, no existe una 
experiencia clara que muestre de forma incuestionable su utilidad, 
por lo que estimamos que no debe utilizarse de forma sistemâtica y 
que es discutible su indicaciôn en determinados tipos de tumor.
Con este planteamiento terapéutico en los tumores de la regiôn 
pineal, globalmente considerados, se admite actualmente que se 
pueden obtener cifras de supervivencia, a 5 anos, que oscilan entre 
el 43 y el 87 % de los casos (ONOYAMA y COLS, 1979; MINCER y 
COLS, 1976; SUNG y COLS, 1978; MAIER y DEJONG, 1967; BRADFIELD 
y FEREZ, 1972; CUMMINS y COLS, 1960; SMITH y COLS, 1976; 
SALAZAR y COLS, 1979; GRIFFIN y COLS, 1981; EL-MAHDI y COLS, 
1977; RAO y COLS, 1981; ABAY y COLS, 1981).
Estos resultados son corroborados por nuestra propia experiencia, 
ya que si analizamos globalmente la supervivencia de los pacientes 
de la serie que hemos estudiado, diagnosticados tentativamente de 
tumor radiosensible, y en los que la actitud tomada fue la de 
radioterapia de entrada, encontramos, a los 5 anos, un Indice de 
supervivencia aproximado, del 72 %.
V.8.e. QUIM IOTERAPIA
La similitud histolôgica entre los tumores germinales intracraneales 
y los tumores germinales de las gônadas, fue el planteamiento 
bâsico para tratar con quimioterapia los tumores de la regiôn pineal 
en los que se reconoce, o se supone, esta estructura histolôgica.
En la década de los 70 se pudo comprobar que el tratamiento con 
ciclofosfamida, bleomicina y cisplatino era altamente eficaz en los 
tumores germinales del ovario (WOLLNER y COLS, 1976; JEREB y 
COLS, 1979), pauta que sigue siendo utilizada en la actualidad 
(CANGIR y COLS, 1987).
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Por otra parte, se ha comprobado que la combinacion de vinblastina, 
bleomicina y cisplatino, o bien de cisplatino, bleomicina y 
actinomicina D, es igualmente eficaz en el tratamiento del tumor 
germinal del testiculo, en el adulto (WILLIAMS, 1977; ANDERSON y 
COLS, 1979; EINHORN y DONOHUE, 1977; FRALEY y COLS, 1979; FEUN 
y COLS, 1980; EINHORN, 1981), lograndose entre un 60 y un 80 % de 
remisiones complétas.
En 1982, LOGOTHETIS y COLS, comprobaron un claro aumento de 
supervivencia en sus casos de metâstasis intracraneales de tumores 
germinales, con el empleo de bleomicina, vinblastina y cisplatino, o 
bien con el empleo de doxorubicina, bleomicina y cisplatino.
En 1983, ATHANASSIOU y COLS senalan la utilidad del metotrexate 
sistém ico e intratecal, en el tratam iento de las metâstasis 
intracraneales de coriocarcinoma. Estos autores incluyeron también, 
en algunos casos, un tratamiento a base de etopôsido y cisplatino.
Tras los resultados de EINHORN y DONOHUE en el tratamiento de los 
germinomas testiculares con bleomicina, vinblastina y cisplatino, 
dados a conocer en 1977, se iniciaron diverses protocolos, utilizando 
esta misma pauta de quimioterapia, para el tratamiento de los 
g e rm in o m a s  intracraneales (GINDHART y TSUKURA, 1979; 
NEUWELT y COLS, 1979; ALLEN y ELSON, 1981; ONO y COLS, 1983; 
SIEGAL y COLS, 1983; RICH y COLS, 1985). Tras confirmarse la 
respuesta de estas neoplasias al tratamiento, la quimioterapia se ha 
utilizado cada vez mâs en los germinomas intracraneales, sobre todo 
en las récidivas y como arma terapeutica tras haber administrado 
radio terapia.
En 1976, PRIOLEAU y WILSON tratan un tum or del seno 
en d o d e rm a l, de la region pineal, con vinblastina, actinomicina D y 
ciclofosfamida, logrando su remision durante 1 ano.
En 1979, WILSON y COLS tratan un tumor anâlogo con vinblastina, 
procarbacina y ciclofosfamida, logrando 9 meses de supervivencia.
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Otro caso similar es tratado en 1980 con BCNU por STACHURA y 
MENDELOW, logrando una supervivencia de 14 meses.
En 1984, BAMBERG y COLS aconsejan, en el tumor del seno 
endodermal, una terapia con varias drogas, incluyendo vinblastina, 
actinomicina D y ciclofosfamida, y en ese mismo ano, NEUWELT y 
FRENKEL defienden la utilizacion de vinblastina, procarbacina, 
hidroxiurea, cisplatino, DTIC, citosin-arabinosido, y m etil- 
prednisolona.
En cuanto al c o r io c a rc in o m a , ya en 1975 se senalan aceptables 
resultados (4 anos de supervivencia), con el empleo de metotrexate 
y actinomicina D (OHASHI y COLS, 1975).
En 1979, HAASE y NIELSEN publican remisiones de unos 2 anos, en 
estos tumores, con el empleo de actinomicina D, metotrexate y 
bleomicina.
En 1980, KAWAKAMI y COLS reunen las experiencias de LI y COLS 
(1956) y de ROSS y COLS (1965), sobre la efectividad del 
metotrexate y de la actinomicina D en estos tumores, y tratan 2 
casos de coriocarcinoma intracraneal con ambas drogas, obteniendo 
supervivencias de 5 y de 3 anos y medio.
En 1985, RICH y COLS, tratan un supuesto coriocarcinoma 
intracraneal, con marcadores positivos (HGC), con cisplatino, 
vinblastina y bleomicina, obteniendo 15 meses de supervivencia.
Por ultimo, hemos de citar que recientemente se ha senalado la 
efectividad, en estos tumores, de una com binacion de 6- 
mercaptopurina, CCNU, vinblastina, metotrexate y ciclofosfamida 
(EDWARDS y COLS, 1988).
Muchos menos datos existen acerca del tratamiento quimioterâpico 
del carc inom a em brionario  de la region pineal.
En 1975, SAKATA y COLS tratan con bleomicina un tumor mixto, 
cuyo componente de carcinoma embrionario habia dado metâstasis, 
sin obtener buenos resultados. Anâlogos resultados obtienen ARITA
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y COLS (1978), logrando, sin embargo, pequenas remisiones con 
vinblastina y bleomicina (ARITA y COLS, 1980).
En 1981, WOOD y COLS utilizan en estos tumores vinblastina, 
actinomicina D y ciclofosfamida, también con malos resultados.
También en el p i n e a l o b l a s t o m a  se han realizado intentos de 
quimioterapia, utilizando los mismos agentes que se suelen utilizar 
para otros tumores neuroectodérm icos prim itives (cisplatino, 
ciclofosfamida, vinblastina y VP16).
Otra pauta para los pinealoblastomas, basada en los resultados de 
BLOOM (1975) en meduloblastomas, consiste en el empleo de 
vinblastina, metotrexate y CCNU.
En 1981, WOOD y COLS publican su experiencia con 1 caso tratado 
con vinblastina, adriamicina, ciclofosfamida, metotrexate, citosin- 
arabinosido e hidrocortisona, obteniendo una remision inicial que 
fue seguida de récidiva.
En 1984, NEUWELT y FRENKEL defienden el empleo de metotrexate, 
ciclofosfamida y procarbacina, en combinacion con una rotura 
osmotica de la barrera hematoencefâlica.
En los anos siguientes, se realizan diverses intentos terapéuticos con 
cisplatino, VP16, ciclofosfamida y vinblastina.
Por ultimo, en 1988, EDWARDS y COLS recogen su experiencia en 
estos tumores con el empleo de 6-tioguanina, CCNU, procarbacina, 
dibromodulcitol y vinblastina, y senalan remisiones de 3 anos.
En cuanto a otros tumores de la region pineal, como pueden ser los 
gliomas, no hay evidencia de que la quimioterapia ofrezca una 
utilidad significativa.
Como resumen de todo lo expuesto, podemos admitir que la 
quimioterapia se muestra util en el tratamiento de los tumores de 
origen germinal que se dan en la region pineal.
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La experiencia acumulada hasta el présente se centra, sobre todo, en 
los casos de récidiva tras radioterapia (NEUWELT y FRENKEL, 1984; 
NEUWELT y COLS, 1979 y 1980; EDWARDS y COLS, 1988), y como 
terapia coadyuvante a la misma, en tumores considerados de alta 
malignidad, como pueden ser los tumores del seno endodermal 
(TAKAKURA, 1984; BAMBERG y COLS, 1984; MATSUTANI, 1986).
No obstante, hemos de resaltar que algunos autores defienden el 
empleo de la quimioterapia tras la cirugia, en determinados 
tumores. Asi, UEKI y TANAKA (1980) emplean esta pauta en 
teratomas malignos y tumores radiorresistentes, y MATSUTANI 
(1986) defiende en los pinealoblastomas adm inistrar primero 
quimioterapia y luego radioterapia, ya que la radioterapia previa 
puede disminuir la tolerancia a la quimioterapia.
Existen indicios de que la quimioterapia, como tratamiento ùnico, 
puede ser tan eficaz como la radioterapia en el caso de los 
germinomas. No obstante, esta posibilidad no estâ bien establecida 
en el momento actual y hay quien opina que esta opciôn podria ser 
vâlida en los tumores germinales no germinomatosos, siendo mâs 
lôgico utilizar radioterapia en los germinomas, donde es 
perfectamente conocida su eficacia (STEIN y FETELL, 1984).
En cualquier caso, cuando se combina la quimioterapia con la 
radioterapia, debe tenerse en cuenta una posible suma o 
acumulaciôn de efectos secundarios (BLOOM, 1975).
En nuestra experiencia personal, pocos datos podemos aportar al 
tratamiento quimioterâpico de los tumores germinales de la region 
pineal, pero ante los buenos resultados obtenidos con radioterapia, 
creemos que la quimioterapia debe quedar reservada como un arma 
terapeutica final para aquellos casos en que hallan fallado otras 
alternativas terapeuticas, o cuando se constate récidiva o 
diseminaciôn en un paciente previamente radiado.
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V.8.f. RESUMEN DE MANEJO TERAPEUTICO
Ante la experiencia recogida de la literatura, hemos tratado de
realizar un analisis critico de nuestros propios resultados, al objeto 
de conocer las posibles diferencias en la evoluciôn de nuestros 
pacientes, segun que en su manejo se hubiera adoptado una u otra 
de las posibles actitudes terapeuticas hoy dia a nuestro alcance.
Para ello, hemos descartado aquellos casos en los que el diagnôstico 
por TAC fue obvio, como son los 2 meningiomas (casos 3 y 30), los 3 
quistes aracnoideos (casos 4, 32 y 37), la malformaciôn
arteriovenosa (caso 10), el caso que falleciô por hidrocefalia aguda 
antes de que se planteara ningùn tipo de tratamiento (caso 35), la 
metastasis de un carcimoma pulmonar ya reconocido (caso 47), el 
caso con una hemorragia en la regiôn pineal, que no aceptô ningùn 
tipo de tratamiento (caso 27) y el quiste de probable origen 
parasitario, diagnosticado posteriormente de cisticercosis, y en el 
que no se considerô oportuno plantear ninguna opciôn terapeutica,
ante la buena evoluciôn después de la colocaciôn de una derivaciôn 
(caso 38).
Si excluimos estos 10 casos, quedan en la serie 40 procesos 
expansivos en los cuales se planted la necesidad de tratar la lesiôn y 
en los cuales, tras solucionar la hidrocefalia con una derivaciôn, en 
los casos que lo precisaron, se podfa haber optado por una de estas
dos alternativas: someter al paciente a una cirugia directa sobre el
tumor, o bien someter al paciente a una radioterapia de prueba, 
como manejo inicial.
Tal vez la falta de un criterio firmemente establecido en los casos 
mâs antiguos de la serie, nos ha permitido ahora comparar los
resultados de una u otra de estas dos opciones de manejo
terapeutico.
Asi, podemos apreciar que la cirugia directa fue escogida en 19
casos (casos 1,2,6,8,14,15,23,26,28,31,34,36,39,40,41,42,48,49 y 50),
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con una mortalidad quirurgica del 10.5 %, que podria haberse 
evitado, ya que, en este grupo, los 2 fallecimientos directamente 
relacionables con la cirugia fueron 2 germinomas, potencialmente 
curables si se hubieran sometido a radioterapia como tratamiento 
inicial.
Por el contrario, se eligiô una radioterapia de prueba en 21 casos 
(casos 5,7,9,11,12,13,16,17,18,19,20,21,22,24,25,29,33,42,44,45 y 
46), de los cuales fueron sometidos a cirugia 6 casos, tras constatar 
la ineficacia de la radioterapia. Estos casos fueron 2 pineocitomas, 1 
astrocitoma, 1 quiste glial, 1 cavernoma y 1 glioblastoma), con una 
mortalidad directamente relacionable con la cirugia, del 16.6 % (el 
caso 44, correspondiente a un cavernoma con extension a tectum 
mesencefalico y vermis superior).
Las curvas de supervivencia para estos dos grupos de pacientes 
(cirugia no selectiva y cirugia selectiva), analizadas con el método 
actuarial de Kaplan-Meier, nos han mostrado que no existen 
diferencias significativas entre ambos, (grâfica 33), sin que tampoco 
se observen diferencias significativas excluyendo del estudio las 
muertes relacionadas con la cirugia.
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Por consiguiente, podemos adm itir que, en term ines de 
supervivencia, el criterio de cirugia como tratamiento inicial de un 
tumor de la regiôn pineal, cuyo comportamiento a la radioterapia no 
puede ser establecido por no contar con un diagnôstico histolôgico 
de presunciôn, no aporta ventajas respecto de la segunda opciôn de 
manejo, es decir, someter al paciente a un tratamiento de prueba 
con dosis bajas de radioterapia y solo si se comprueba su ineficacia, 
procéder a la cirugia.
El anâlisis de los datos obtenidos en nuestro estudio, junto con la 
evidencia de que, en nuestro entorno geogrâfico, una gran parte de 
los tumores de la regiôn pineal son potencialmente curables o 
contrôlables con la radioterapia, nos ha llevado a admitir como 
vâlidos los criterios de actitud terapeutica que resumimos a 
continuaciôn:
- El primer paso en el manejo de un tumor de la regiôn pineal debe 
ser solucionar la posible hidrocefalia, mediante la colocaciôn, si es 
necesario, de una derivaciôn de LCR.
- Los posibles g e r m i n o m a s ,  con unas peculiaridades clinicas y 
morfolôgicas (TAC), que permiten su sospecha la mayor parte de las 
veces, deben ser sometidos de entrada a radioterapia, con control 
TAC de efectividad, a los 2.000 rads.
- Si hay evidencia de respuesta, se compléta el tratamiento hasta 
una dosis de 5.000-5.500 rads sobre zona tumoral y 4.000-4.500 
rads sobre el resto del volumen craneal. La limitaciôn del campo de 
radioterapia a la linea media (sistema ventricular) puede tener la 
misma efectividad y no creemos necesario administrar radioterapia 
sobre el raquis, a no ser que exista evidencia de diseminaciôn 
subaracnoidea.
- Los m e n i n g i o m a s  de la regiôn pineal pueden ser también 
facilmente diagnosticados en base a datos clmicos y morfolôgicos 
(TAC y arteriografia), y deben ser sometidos de entrada a cirugia.
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- Los g l i o m a s  poseen también, la mayor parte de las veces, 
suficientes datos de TAC para sospechar su naturaleza y, por régla 
general, deben ser sometidos a cirugia. La administraciôn posterior 
de radioterapia debe plantearse en virtud del grado de resecciôn y 
de la malignidad histolôgica.
- Los eventuales qu istes aracnoideos de la cisterna de la lamina 
cuadrigémina pueden ser facilmente curados con una derivaciôn 
ventriculoperitoneal, teniendo en cuenta que algunos requerirân, en 
ultima instancia, la colocaciôn de una derivaciôn directamente desde 
el quiste al peritoneo.
- Otras lesiones no tumorales, como las m a l f o r m a c i o n e s  
a r t e r  i o v e n o s a s ,  pueden tratarse hoy dia mediante técnicas 
endovasculares y, en cualquier caso, su diagnôstico plantea los 
mismos problemas terapeuticos que en otras localizaciônes 
intracraneales.
- Cuando una masa en la regiôn pineal no pueda ser incluida en
ninguno de los grupos anteriores, la actitud terapeutica debe ser la 
administraciôn de radioterapia de prueba. Si tras 3.000 rads no hay 
evidencia de respuesta al tratamiento, la lesiôn debe ser abordada 
quirùrgicam ente y en virtud de su diagnôstico, plantear la 
conveniencia de radioterapia coadyuvante posterior, aun cuando en 
estos casos estimamos que la efectividad de la radioterapia es 
discutible.
- Por ultimo, creemos que la quimioterapia debe quedar reservada, 
por régla general, para tratar récidivas o diseminaciones de tumores 
germinales previamente radiados. En estos casos, puede ser util, casi 
siempre con un carâcter meramente paliativo, la asociaciôn de
vinblastina, bleomicina y cisplatino.
Estas normas de manejo terapeutico inicial han permitido en
nuestra serie, cuando han sido aplicadas, lograr la supervivencia de 
todos los pacientes con un germinoma pineal, tras un periodo medio 
de seguimiento superior a los 8 anos, y lograr un 72 % de 
supervivencia global, a 5 anos, en tum ores generalm ente
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considerados malignos en la literatura, y cuyo concepto de 
malignidad biolôgica tal vez deba ser revisado a la luz de nuestros 
datos.
Finalmente, y como resumen de todas estas consideraciones, 
mostramos, de forma esquemâtica, nuestro enfoque terapéutico 
inicial en los tumores de la regiôn pineal.
lANEJO DE UN TUMOR DE LA REGION R9NEAL
Respuesta
R A D IO T E R A P IA
EVALUACION CLINICA Y TAC
Posible tumor"quirûrgico". 
(Meningioma, glioma, 
pineocitoma, quiste)
Posible
Germinoma
No claro diagnôstico
C IR U G IAR A D IO T E R A P IAR A D IO T E R A P IA
No respuesta
C IR U G IA
Respuesta
R A D IO T E R A P IA
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VI. C O N C L U S I O N E S
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Como consecuencia de nuestro trabajo hemos obtenido una serie de 
conclusiones que en parte reflejan la confirmacion de datos ya 
establecidos en la literatura, y que en parte constituyen 
aportaciones personales al estudio biologico de los tumores de la 
region pineal.
Puesto que al hacer un resumen del manejo terapeutico de estas 
lesiones, ya hemos senalado algunas de nuestras reflexiones al 
respecto, trataremos de exponer aqui lo que consideramos, en cierto 
modo, las conclusiones mas destacadas de nuestro trabajo:
1®.- En nuestro pais, los procesos expansivos de la region pineal 
representan alrededor del 0.7 % de todos los procesos expansivos 
intracraneales.
2*.- En nuestro entorno geogrâfico, el grupo mas numeroso de 
procesos expansivos de la region pineal esta representado por los 
germinomas (alrededor del 35 %), seguido de lesiones no tumorales 
(alrededor del 20 %), de tumores de vecindad, como meningiomas, 
gliomas y eventualmente metastasis (alrededor del 18 %), de 
tumores del parénquima pineal (14 %), y, en ultimo lugar, de 
tumores germinales no germinomatosos, que representan alrededor 
del 12 %.
3®.- Los germinomas son tumores cuyo diagnôstico exacto puede 
ser establecido con alta fiabilidad, en base a sus peculiares 
caracteristicas clinicas y morfolôgicas. Ello permite su selecciôn para 
un tratamiento de radioterapia, que consideramos electivo para 
estos tumores, y capaz de lograr su curaciôn compléta.
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4®. Consideramos la radioterapia como el tratamiento electivo de 
los tumores germinales no germinomatosos que muestran secrecion 
de marcadores (HGC y/o AFP). Este tratamiento permite su control y 
eventualmente, largas supervivencias.
5®.- Estimamos que la cirugia, como manejo inicial de tratamiento 
para aquellos tumores de la region pineal cuyo diagnôstico no sea 
facilmente establecido en base a la clmica y a la TAC, no aporta 
ventajas respecto de una actitud terapeutica que se base en la 
administraciôn de radioterapia de prueba, seguida de cirugia, si se 
comprueba la radiorresistencia del tumor, o bien de una dosis 
complementaria de radioterapia, si se objetiva la radiosensibilidad 
del mismo.
6®. Consideramos los pineocitomas como tumores cuyo tratamiento 
electivo es la cirugia y en los cuales la evoluciôn biolôgica es 
impredecible. A pesar de su naturaleza infiltrativa local, y en contra 
de lo sugerido por numerosos autores, consideramos innecesaria la 
administraciôn sistemâtica de radioterapia tras su extirpaciôn 
quirurgica radical.
7®.- Los pineocitomas muestran un patrôn inmunohistoquimico 
caracteristico, que apoya la hipôtesis de su origen a partir de la 
célula neuroectodérmica del parénquima pineal. Este patrôn se 
caracteriza por la positividad de la prâctica totalidad de las células a 
la ENS y de grupos celulares aislados a la proteina S-100.
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8®.- No hemos encontrado evidencias inmunohistoquimicas a favor 
del concepto, defendido por ZÜLCH, por SANO y por MATSUTANI, 
entre otros, de que existe, como entidad propia, un tumor derivado 
del parénquima pineal, con un patron de dos tipos celulares. En 
nuestra opinion, y en base al estudio inmunohistoquimico realizado, 
el pinealoma de ZÜLCH debe ser incluido dentro del grupo de los 
germ inom as.
9®.- Las células linfoides présentes en el estroma de los 
germinomas presentan una expresion fenotipica que sugiere un 
patron peculiar de respuesta inmunologica. En su mayor parte son 
linfocitos T, de los cuales el 90 % expresan un fenotipo de linfocitos 
auxiliares y el 10 % un fenotipo de linfocitos supresores. Los 
linfocitos tipo NK representan menos del 1 % de la poblacion 
linfocitaria en estos tumores.
10®.- Ante la confusion de terminologia en las clasificaciones de los 
tumores de la region pineal, hemos creido oportuno introducir una 
nueva clasificaciôn para los procesos expansivos de esta regiôn. 
Nuestra clasificaciôn agrupa los tumores siguiendo un concepto 
histogenético y considéra los teratomas y teratoides dentro del 
grupo de los tumores germinales, en base al concepto diferenciativo 
de la célula germinal establecido por TEILUM en 1965.
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